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原発性黄斑部変性症の 電気生理学的特徴に つ い て の研究




原発性黄斑部変性症 く伴性遺伝性若年網膜分離症， Sta rga rdt病
一 黄色斑 眼底群， Best の卵黄様黄
斑吾階 性症， 成 人発症卵黄様黄斑 ジス ト ロ フ イ ， 網膜色素上皮の パ タ
ー ン ジ ス トロ フ ィ t 家族性 ドル ー ゼ ，
進行性錐体 ジ ス ト ロ フ イ ， 中心 性輪紋状脈絡膜 ジ ス ト ロ フ ィ お よ び良性中心輪状黄斑 ジ ス ト
ロ フ ィ1 お よ
び非原発性また は先天 性停止性 の 黄斑 部疾患 仲心性渠液性脈絡網膜症 ， 老人 性円盤状黄斑部変性症 お よ
び先天 性黄斑部脈絡膜欠掛 に 電気生 理 学的網膜層別機能検査法を応用 し， 主 病変部位 を検索した ． 電気
生理 学的網膜層別機能検査法と して， 視細胞外節機能検査 ヒし て の 早期視細胞電位くE R Pl， 錐体機能検査
と して の 網膜電図 くE R Gl の off応答急峻部， 網膜内層機能検査と して の photopic bくbpl 波， S C OtOpic b
くbs煙 お よび律動様小波 くO Pl お よび網膜色素上皮 くR P El 機能検査と して の LID， 高浸透圧 応答お よび
Dia m 。X応答を 用 い た． 伴性遺伝性若年網膜分離症 で は， 錐体 と R PE に は 著 しい 異常 は検出さ れ ず， 主な
異常 は網膜内層 に 認め られ た． Sta rga rdt病
一 黄色 捌 艮底群 で は ， 高浸透圧応答や Diam ox 応答の 異常が
E R G異常 に 先行 して検出され た こ と か ら， 病変は R P Eに 初発す る と示唆 され た。 Be st の卵黄様黄斑部変
性症お よび そ の 保因者で は LノD の み な らず高浸透圧応答も異常 で あ っ た こ とか ら， R P Eの 障害が 示唆 さ
れ， 高浸透圧応答が本疾患の 保因者 の 検出に 有用で あ る こ とが 示 さ れ た0 成人発症卵黄様黄斑 ジ ス ト
ロ フ ィ
の 病態は， 広範 囲とい う よ りも む しろ限局性の 障害で ある と示 唆さ れ た0 パ タ
ー ン ジス ト ロ フ ィ お よび 家
族性 ドル ー ゼ で は， 高浸透圧応答 に 異常 を呈 した こ とか ら R P Eの 障害が 示 唆され た． 老人 性ドル
ー ゼ で は
高浸透圧応答 に 異常をき た さず ， 一 方家族性 ドル
ー ゼ で は高浸 透圧 応答に 異常 を呈 した こと か ら， 高浸透
圧応答が家族性 ドル ー ゼと老人 性 ドル ー ゼの 鑑別に 優れ た方法と な りう る こ とが 示唆さ れた ． 進行性錐体
ジス ト ロ フ ィ くP C Dlで は E R Pお よ び off応答急峻部 に 異常 を呈 し た こ と か ら， 錐体 レ ベ ル で の 障害が 本
報で 初 めて実証 され た． PCD は， 錐体 レ ベ ル の 障害 を主徴 とす る と思 わ れ る症 例くty pell と 錐体の 障害
の み で なく錐 体系網膜内層の 障害も また 関与 して い る と思 われ る 症例くtype21の 二 つ に 電気生 理学的に 分
け られ た
． 中 心性輪紋状脈絡膜 ジス ト ロ フ ィ で は網膜 お よ び R P Eに 広範囲の 著 し い 障害は存在 しな い と
推定さ れ た． 良性 中心 輪状黄斑 ジ ス トロ フ ィ くBCA M Dlで は E R Gの 錐体系応答と杵体系応答が とも に 障
害さ れ る 点 に お い て ， 機能 的 に は 進行性錐体杵体 ジ ス ト ロ フ ィ くPC R Dう と 類似 し た■ し か し な が ら
B C A M Dで は P C RD と 異な り E R Gの 各成 分 の 頂点潜時に 著 し い 延長 を認め な い こ と か ら， B C AM Dと
PCR D が互 い に 病態を異に す る疾 患で あ る と示 唆され た． 非原発性 また は先天 性停止性 の 黄斑 部疾患で は
電気生 理 学的に 著 し い 異常を認 め ず， こ れ らの 症例 に お け る病態は広範囲と い う よ りも む しろ 限局性 の 障
害を主徴 とす る と見徹 され た ． 以上 の 知 見 に よ っ て ， 原発性黄斑部変性症 で は眼 底所見か ら は窺知 しえ な
い 広範囲の 障害が存在す る こ と が明 らか と な り， 電気生 理学的網膜層別機能検査法が原発性黄斑部変性症
の 主 病変部位の 推定や鑑別診断 に極 め て 有用 で あ ると結論さ れ た．
Abbre viatio n s こA P M P P E， a C ute pOSterior m ultifo c al pigm e nt epitheliopathy 三B C A M D，
be nign c o n ce ntric a n n ular m a c ular dystr ophy ニBM D， Best
，
s m a c ular dystr ophy ibp，
photopic b三bs， S C OtOpic b三 C A CD， C e ntr al ar e olar chor oidal dystrophy 三E O G， ele ctr o
－
o c ulogr a mi E R G， electr oretin ogr a町 E R P， e arly r e ceptorpote ntial三 F V D， fo v eo m ac ula r
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Key w ords electro－ O C ulogr a mくE OGン， ele ctr o retin ogr a m くE R Gl， ju venile
retin o schisis， Starga rdt
，
s dis e as e， fu ndusfla vim ac ulatus， Best
，
s
m a c ulardystr ophy，fov e o mac ula rvitellifor mdystr ophy， pattern
dystrophy， fa milialdru se n， pr Ogre SSiv e c o n edystr ophy， Ce ntr al
are ola r cho roidal dystr ophy， be nign c o n centric a n n ula r m a cular
dystr ophy
原発性黄斑部変性症は ， 認 む べ き 外因な く し て 眼底
の黄斑部 に両眼性進行性の 病変 を呈 す る遺伝性疾患の
総称 で あ り， 松井1りこよ れ ば表 1 に 示 す病 型 が知 ら れ
る． 原発性黄斑部変性症 で は， 黄斑 部の検 眼鏡所見の
軽微さ ゆ えに 看過さ れ た り く伴性遺伝性若年網膜分離
症，Sta rga rdt病の 初期， 網膜 色素上皮 の パ タ ー ン ジ ス
トロ フ ィ な どン，非特異的萎縮性黄克郎病変 を呈 す るた
め に 2次性の黄斑部変性症 と見誤 ら れ た りくBe st の卵
黄様黄斑部変性症の 療痕期， 中心性輪紋状脈絡膜 ジ ス
トロ フ イ ， Sta rga rdt病， 進行性錐体 ジス ト ロ フ ィ な
どコ， ある い は 多彩 な検眼鏡所見 を呈 す るた め に診 断不
明の ま ま た ん に 黄 斑 部変性症 と し て 処 理 さ れ た り
くSta rga rdt病 一 黄色斑 眼底群， 家族性 ド ル ー ゼ な どl
す る例が 少な く な い ．
原発性黄斑部変性症の診断や網膜機能 の 分析 に お け
る電気生理学的方法の重要性が広く認識 され る よ う に
な っ た の は， 1966年 に Fr anGOis ら2明 こ よ っ て Best
の卵貴様貴斑部変性症41 くBest，s m a c ulardystr ophy，
B M Dl に お ける electr o． o c ulogr a m くE O Gl 法に よ
る 明極大と暗極小 の比 く1ight to dark ratio， LIDl の
異常が指摘され た こ とに 始 ま る． B M Dに お ける LノD
異常の発見の 重要性 は以下 の 3点 に 要約で き る． す な
わ ち B M D で は第 一 に ， 検眼鏡所見 で 両眼 に 典型的な
卵黄様黄斑部病変を呈 して い る症例の み で な く， 片眼
に は典型 的な卵黄様黄斑部病変 を呈 し なが ら も い まだ
他眼に は全く異常を呈 して い な い 症例お よ び B M Dの
遺伝的保因者 と みな しう る症例 く本人 に は眼底 に 異常
が認め られ な い が そ の 子 供に B M D が発症 して い る1
に LID 異常が み られ る こ と か ら ， LID は B M Dの 診
断や 検眼鏡検査 で異常 を呈 して い な い 本症の 遺伝的保
因者の検出に有用 で あ る引． 第 二 に ， B M Dで は検眼 鏡
検査で は通常た か だ か 2乳頭径以内の 範囲の病変 に す
ぎな い に も か か わ ら ず集積電位 である LノD に 異常を
呈 す る こ と か ら， BM Dに お け る病変 の範囲は検眼鏡
所見 か ら推察さ れ る以 上の 広範囲に わ た っ て い ると考
え られ る3J封 ． 第三 に ， LノD 異常 か ら B M Dに お ける主
な 障害部位 と し て 網膜色素上 皮 くretinal pigm e nt
epitheliu m， R P El が 一 つ の 可能性 と し て 考 え られ
る3期 ． 第三 の 点 は Fr a ncois らの 報告2Iか ら 16年後の
1982年 に W eingeist ら叶お よ び Fr a ngieh ら7りこ よ っ
て組織学的 に 実証され た． Fr a ncois ら
2I31が原発性黄斑
部変性症 の分析 に用 い た電気生理学的方法は網膜電図
くelectr o retinogr a m， ERGl の a 波 と b 波 お よ び
LノD であり， こ れ らの 方法 は上 に述 べ来 た っ た如く
B M Dに お い て は極め て 有用 で あっ た ． しか しながら，
a 波や b 波お よ び LID を検討 する の み で は， B M D 以
外の 原発性黄斑部変性症 の診断お よ び網膜機能の詳細
な分析 に は不 十分 で あ る81引こ と か ら， さ ら に進歩した
電気生 理学的手法の 開発が待望さ れ て い た ．
米村1 Olお よ び Yo n e m ur a川 は 人 眼 E R Gに お い て 主
に 錐体 に由来す る off応答急峻部 を分離同定 し， 従来
Table l． Prim ary m a c ula rdystr ophie s
X．1inkedjuvenile retin o s chisis
Starga rdt
，
s dis e a se－fu ndu s頁a vim a c ulatu s
Best
，
s vitellifo r m m a cula rdystr ophy
A dult o n s etfo v e o m a c ula rdystr ophy
Patte rndystr ophy ofthe r etin alplgm e nt ePitheliu m
Fa milial dr u se n
So rby
，
s pse udoin8a m m ato ry dystr ophy
Progre ssiv e c o n eトrodJdystr ophy
Ce ntral ar e ola r cho r oidaldystr ophy
Be nign c o n c entric a n n ula r m a c ula rdystr ophy
Vitellifor m dystrophyくadult ty peンニLJID， 1ight pe ak to dark tr o ughr atioニ O P， O S Cilatory
pote ntialsニ P C D， pr OgreS Siv e c on edystr ophy 三P C R D， prOgreSive c o ne－rOd dystr ophyニ
P E R G， patter n el ctr o retin ogr a mニ P V E R， pattern Visu al e v oked r espo ns eニ R P E， r etin al
pigm ent epithelium ニ SDM D， S e nile dis cifor m m a cula rdegen er atio n．
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の方法に加 えて 新た に 視細胞 レ ベ ル で の 明所視機能検
査法を開発し た． Yon e mura ら
12憬 さ ら に ， 暗所 で ヒ
ト眼球常存電位が高浸透圧液 ま た は Diam O Xくa c eta－
z ola midel の 静脈内注 入 に よ っ て 減少 す る こ と を見い
出し， それ ぞれ を高浸透圧応答お よび Dia m o x応答と
命名 し， 主 に R P Eに 依存 す る 両応答 の n o n
－photic
stim ulatio nに よ る新 し い R P E機能検査法 と して の
臨床的価値 を指摘 した ．
庶発性黄斑部変性症の 主病変部位 に 関 して は， 極く
限ら れた 材料 に も とづ い た病理組織所見の報告が わ ず
か に 見られ る に す ぎず， 原発性黄斑部変性症の 主病変
部位が十分に 明 らか に され て い る と は い い が た い ． 病
理組織生 検を実際の 症例 の 網膜障害の分析 に 適用 する
こと ば倫理 上不 可能で あ るが ， 上 記の 新しい 電気生理
学的方法は， 臨床的網膜層別機能検査法と して 原発性
費斑部変性症の 主病変部位の 推定 に 有用で ある の み な
らず， 同 一 症例に 繰 り返 し て施行 し病状の 進行 を追跡
する こ とに よ っ て症例 の 対応 に も応用 で き る ． しか し
ながら， 原発性黄斑部変性症例 に 上記 の 新 しい 電気生
理学的手法を応 用 した 報告 は こ れ ま で に 見 当た ら な
い
．
著者は こ の 点 に 着目 して ， 米村の 発見に よる上記の
諸新法と従来の 方法 を併 せ用 い て
川
， す な わ ち視細胞
外節機能検査と し て早期視細胞電位 くe arly r e c epto r
potential，E R Pl を， 錐体機能検査と して E R Gの off
応答急峻部 を， 網膜内層機能検査と して photopic b
くbpl 波， S C OtOpic b くbsl 波お よ び 律動様 小波
くo s cillato ry pote ntials， O Pl を， 明所視系応答の 指
標と して x 波お よび 30 Hz flicker E R G を， お よ び
R P E機能検 査法 と し て LノD， 高 浸透 圧 応答お よ び
Dia m o x応答 を B M D を含む原発性黄斑部変性症例 に
応用 す る こ と に よ っ て ， 原発性黄斑部変性症の 主病変
部位 ない しは初発病変部位の 検索 を意図し た． 原発性
黄斑部変性症と鑑別 を要する 非原発性の 黄斑 部疾患の
う ち 重要 な い く つ か に つ い て も ふ れ る． patte rn
r ev e rs al刺激に よ る E R Gくpatte r nE R G， P E R Gl は，
その 発 生源 に 関 して い ま だ定見が な い が ， P E R G を一
部の 症 例に 適用 した の で 併せ て 述 べ る ．
対 象お よ び方法
工 ． 対 象
表1 に 示 す 原発性黄 斑部変性症の う ち本邦 に お い
てい ま だ 報告例 の ない So r sbyの 偽炎 性黄斑 ジ ス ト ロ
フィ くSo rsby
，
s pse udoinfla m m atorydystr ophyl を
除く 原発 性黄斑部変性症 27例 54 眠 く伴性遺伝性若年
網膜分離症2例 4 眼 ， Sta rga rdt病一黄色斑眼底群4
例8 眼， B M D 3例6 眼， 成人発症卵黄様黄斑 ジス ト ロ
フ ィ 1 例 2眼 ， R P Eの パ タ ー ン ジ ス ト ロ フ ィ 1例 2
眼， 家族性 ド ル ー ゼ 3例6 眼，進行性錐体 ジス ト ロ フ ィ
7例 14 眼， 中心 性輪紋状脈絡膜 ジ ス ト ロ フ ィ 4例 8
眼， 良性中心 輪状黄斑 ジス ト ロ フ ィ 2例 4眼コ を主対
象と し， こ れ に 加え て原発性黄斑部変性症と比較検討
す る目的で非原発性 ま たは先天性停止性の 貴斑部疾患
12例 24 眼仲心性襲敵性脈絡網膜症 8例 16眼， 老人
性円盤状黄斑部変性症3例 6眼 お よ び先天 性黄斑部脈
絡膜欠損 1例2眼うを検索 し， 正 常者の 93限 を対照 と
し た
． 黄斑 部の萎縮性病変の大き き と off応答急峻部
振幅 と の 関係 を検討 す る 目的 で， サ ル くm a c a c a
n e m estrin al で 1眼 の黄斑 部 に 約 4乳頭径 の範囲 に
xen o n光凝固 を施 し， 光凝 固施行眼と光凝固非施行の
他眼の Off応答急峻部 を比較検討 した．
工 ． 方 法
PE RG以外 の E R G の記録に 際 し， 0．5％ト ロ ピ カミ
ドと 0．5％ フ ユ ニ レ フ リ ン の 点眼 に よ っ て被検眼瞳孔
を散大 した く直径約8 m ml． x 波 は20 Lu x順応下で ，
x 波以外 は暗室に て 記録 した ． bs波， bp乳 x 波， OP，
30 Hz flicke rE R G およ びoff応答急峻部検査 で は，
0．4％塩酸 オ キ シ ブ プ ロ カイ ン に よ る点眼 麻酔後に， 開
瞼器 に て瞼裂 を開き， 2％メ チ ル セ ル ロ ー ス 液 を開瞼
器内に 満た し， 川畑式 を改変 した金電極 く京都 コ ン タ
ク トレ ン ズ ， 京都う を装着 した． 不関電極と して 脳波
用 円盤状電極 NE125 M Aく日本光電， 東京一 をbs波，
bp波， X 軌 30 Hz flicker E R Gお よび off応答急峻
部検査 で は被検眼と同部 の 耳菜に ， O P検査 で は前頭
部中央に お い た ． E R P検査で は電極と して黒 綿電極 を
用い ， 不関電極 伯金を黒綿で被っ たもの1 を前頭部中央
に おい た
． 交流増幅器ニ ュ ー ロ パ ッ ク M ES 3102く日本
光電1 く1 k Ez で 3 db減衰す るう を用 い ， 時定数 をbs
波， 30 Hz flickerE R G， bp波お よ び off応答急峻部で
は 2se c， X 波 で は0．3s e c， O P で は 3m se c， E R P で は
10m s ecと し， 必 要に 応 じて加算器 A T A C 350く日本光
電1に て観察 した． 刺激光源と して bs波， 30 Hz flicker
E R G， bp波お よ び off応答急峻部で は 1 kw の x e n o n
放電管く三 双 製作所， 東京う を， X 波お よ び E R Pで は
1．2X lO3jo ule sの X e n O n放電 管 くコ メ ッ トス トロ ボ，
東京1 を用い ， X e n O n放電管か らの 光を硝子 線推束く光
射出端口 径 はそ れ ぞれ bs波， 30 Hzflicke rE R G，bp被
お よび off応答急峻部 で は 7 m m， X 波お よ び E RP で
は 1cmlを介 し て E R G記録用暗室に 導い た． O P検査
で は硝子線椎束 を用 い ず， 被検眼 の 前方 25c m の 距離
か ら 20jo ule sの x e n o n放電 閃光 を照射 し た ． こ の
方法に よ る O Pほ0うの正 常範囲は， 米村ら
1机 4りこよれ
ば 149．5へ 404．3ノJV く正 常者 65眼 の 平均値 M ， 276．
9FLV こ標準偏差 S D， 63．7FLVl で ある． bs波検査 で は
bs 波検査用 全視野照射式ド ー ム く直径 40c mン 内面が
402
ほ ぼ均等に 照 射さ れ る よ う に 硝子 線推東光射出端 を
ド ー ム 壁に 固定し た． 60分以上 の 暗順応後 に 全視野白
色刺激く角膜面 1．OX lO
－
3 へ 1．O Lu xコHこよ っ てbs波を
惹起 した ． E R P， X 波，30 Hzflicke rER Gお よび off
応答急峻部検査 で は硝子 線推末光射出端 を被検眼角膜
頂点か ら 1c m の 位置に お い た ． E R P検査で は光路に
1．O log の 中性filte rを， X 波検査で は 1．5 log の 中性
filterと赤色filter Wr atte n No 92 くコ ダ ッ ク， 東京l
を挿入 した． 30 Hz flicke rE R G で は刺激光の持続時
間を 33m se c，光刺激反復頻度を 30Hzく明暗等間掛 ， 白
色刺激光強度を角膜面 2．OXlO2Lu 又と し， 100 回の 刺
激に 対す る加算平均波形を計測 した ． bp波お よ び off
応答急峻部検査で は単色刺激光を用 い た ． x e n o n放電
管か ら干渉filterく400－ 700n m， 10n m 間隔に31軌 半
値幅8 へ 12n ml を介 し て得た 単色光 を中性filte rを
用い て 等光量子数に揃える こ と に よ っ て単色刺激光 を得
た． 単 色光 の 最大刺激光強度 は角膜面 1．OX lO
1 5
qu a ntalc m2lse cで あ る． 刺激 光 の 持続時間 を 125
m sec， 光刺激反復頻度 を 4 Hz く明 暗等間隔I と し， 50
回 の 刺激に 対す る加算平均波形 を計測 した． bs波， bp
波， 30 Hz flicker E R－G お よびoff応答急峻部検査 に
用 い た 電磁 シ ャ ッ タ ー の rising tim eお よ び falling
tim eはと も に 2m se cで あ る ．
PE R Gお よ び patte rn r e v e rsal刺 激 の 視覚誘発 電
位 くpatte rn Visualev oked re sponse， P V E Rl の 刺激
patter nと して被検眼 の前方 60c m の位置 に お い た 縦
14度， 横 18度 の 視角 を張 る 白黒 テ レ ビ画面 上 に ，
patte rnpitchく視創 13分 旬 211分 の Che ckerbo a rd模
様 を rev e rs al頻 度 1．5 叫 8 Hz で 呈 示 し た． che ck－
erbo a rd模様 の 輝度 を矩形波状に 変化さ せ た ． 平均輝
度は 172nit， C O ntr a St は 97％ で あ っ た ． 下限 瞼の 中
央お よ び同側の 頬郡の 皮膚上 に お い た 一 対の 脳波用 円
盤状電極 N E125M Aく日本光電l を介 し て P E R G を導
出 した． 外後頭隆起 か ら前方 2c m の 正 中線上 の 頭皮
上 に脳波用 円盤状電極 をお き， 両側耳莱に 不 関電極く両
側耳菜を短 絡1 をお き， それ ぞれ を電極糊く小林記録紙
販売， 名古屋l で 固定 し P V E R を導出した ． patte rn
r e v e rs al刺激 に よ る P E RG お よ び P V E R を交流増幅
器 ニ ュ ー ロ パ ッ ク 8 M E E4108く日本光電1く時定数は
P E R Gで は 0．3s ec， PV E R で は0．15se cl を用 い て 増
幅後 200 回加算平均 し， X －Y プ ロ ッ タ ー に て 摘記 し
た
．
E R Gお よ び V E R と もに ， 上 向き の 振れ は関電極
陽性を意味す る．
EO G法に よ る LID， 高浸透圧応答お よび Dia m o x応
答の 記録 に は， 視野計 ド ー ム 内面 で ド ー ム の 中心 か ら
左右 に それ ぞれ 15度離 れ た 所に 位置す る 2偶の 微小
微弱赤色点光源 く約2se c掛 こ交互 に 点滅う を固祝 さ
せ， 約 30度の衝動性眼球回旋運動 をさ せ た． 内眼角部
お よ び外眼 角部 に お い た 電気 限振図用電極 N T613U
く日本光電1 を介 して ， 両眼 か ら同時に 導出 した E O G
電位 を直流増幅 器 R D U5 く日本光電I く200 Hz で 3 db
減衰 す るいこて 増幅後 に ペ ン書き o scillogr aphで 摘記
した
． 連続 した 5 回の 眼 球運動に よ る E O G振幅を平
均 して 1時点 に お け る E OG 振幅と し た．
LノD の 記録で は， 室内光下 に て電極 をセ ッ トした後
に 暗順応 を開始 し， 暗順応開始約 15分後 に暗極小 が得
られ た時点か ら 1．2XlO3 nit の全視野 照 射 に よ っ て 明
極大 を誘起 した． LノD で は1 ．43 以下 を異常と判定し
た
．
高浸 透圧 応答お よ び Dia m o x応答の 記録で は， 暗順
応開始後 30分 を経過 し E O G振幅が ほぼ 一 定懐く暗所
定常値1と な っ た時点 か ら， 暗順応 を継続 し たまま で，
それ ぞれ Fr u ctm a nitく大鵬薬品 ， 東京l く10％fr uctose，
15％ m a n nitolこ 浸透圧 実測値 1．4 X lO3m Os m ollu ま
た は Dia m ox を 静 注 し た． 高 浸 透 圧 応 答 お よ び
Diam o x応答の 大き さ を薬物負荷前 E O G振幅 Vo に
対す る薬物負荷後の 極小 E O G振幅 V min の 比 くVo．
VminllVo で 定義 した ． Fr u ctm a nit の投与方法とし
て 二 通 り の 方法 を用 い た ． す な わ ち昭和 54 年か ら昭和
57年 ま で に 高浸透 圧応答 を検索 し た 症 例 くエ ー 1
へ 1Iト 3， V－ 1 へ V ト 3お よ びIX－1 へ 2うで は真舘
の 方法瑚 に 準 じ 通 常の 輸液 セ ッ トと ス ト ッ プウ オ ッ
チ を 用 い て 単 位時間 あ た り の 滴数 を調節 す る こ とに
ょ っ て体重 あ たり で Fr u ctm a nit の注入 量 を制御した
く2．37句 9 ．7 mllkg，0．0 8へ 0．35mllkglminl． 真舘の
条件15，に お い て は， 高浸透圧 応答の 正 常範囲 は33－4％
句 51．8％ く正 常者54眼 の M， 42．6％i S D，4 ．6 ％1で あ
る
． 昭和 58年以 降 に 検索 し た症 例 く王V－1 ， Vlト1
へ 刊I ト4 および X－1 ノ ー－ ノ XIN3J で は Fru ctm a nit の
負荷量 お よ び負荷速度 を， 体重 の み で は なく体重 と身
長 と に も とづ い て 決定 する よ う に 改良 した 刷 ． 実際に
は被検者の 循環 血 液量 を小 川 ら
1 7切 推定式仁男，く0．168
H3十0 ．05W 十0 ．4 4 4うlニ 女， く0 ．25 fi
3 ＋0．63 W－
0．662ト巨 H 身長 くml， W 体 重十眈gブコ か ら 求 め，
Fru ctm a nit の投 与速度 を 1 時間あ た り 被検者の 循環
血 液量 の 11％ と規定した ． 通 常の 点滴セ ッ トを用し1る
従来の 方法で は， 投与量 は静脈血管径の 影響 を受 け，
ま た点滴部位 か ら輸液 ビ ン の 液面 ま で の 高さが 点滴開
始後 の 時間経過 と とも に 変動 す る の で ， 輸液速度を正
確に 保 つ の に 不便 を伴う ． そ こ で 輸液量 お よ び注入速
度 を一－H一一 定 に 保 た せ る 目的で 定量 輸液 ポ ン プ S RlOOくj
く東 レ ， 東 蔚 く注 入精度 士 2 ％1を使 用 し て こ の 不便
を 回避す る よ う に 工 夫し た． こ の 方法に よ っ て得た高
浸透 圧応答 の 正 常範囲は 22．9％ へ 45－9％ く正 常者 50
原発性黄斑部変性症 の 電気生 理 学的特徴 に つ い ての 研究
眼の M ，33．9 ％こS D，5．5％l で成 る． Dia m o x応答で
は， 真綿 の 方 法
1 5ナに 従 い ， 蒸 留 水5n－1に 溶 解 し た
Dialll 蛸500nlg を 1 分以内 に 静注 し た． Dia lTlO X応 答
の正 常範囲は真舘に よれ ば 32．1％ へ一52－9 ％仁正常者36
眼 の M■ は5％ こSD， 5．2％う で ある ．
上記の 電気生理学的諸検査 の 他に ， 轟一般検査と して
検眼鏡検査， 螢光 眼 底検査 ， Goldm a n n視野 検査 ，
Hartinger暗順 応検査 ， 色覚検査く石 原 式， 大熊式， 石
原 一 大熊式， 東京医大式お よ び H R R式の 仮性同色瓦
Farn S W O rth pa n el D－15， Fa msw orth lOO hu etest，
Nagel I 型an o m alo s c op y， La ntho ny
，
s n e w c olo r
testl の 諸検査 を行 っ た ．
一 頭の サ ル くm a c a c a n e m e strina， 3 kgl の 片眼 に
黄斑 部を 中心 に 約 4 乳頭径 の 範 囲 に x e n o nphoto －
c o agulatorくニ デ ッ ク， 蒲郡l 化e a m siz e6m m， SPOt
siz e6． du r atio nO．5 se c， 40発l を用 い て 光凝 固 を施行
し た． 光凝固施行 3週間後に 黄斑 部萎縮巣が得 られ た．
サ ル 眼in viv oで の E R Gの 記 録で は， M ioblo ck く三
共， 東京ン の 筋往 く0，5111gノkgう で 不 動 化 し， 人 工 呼吸
器 シ リ ー ズ 661 くHa rvard Ap paratus， ボ ス ト ンl を
用 い て 気管内挿管に よ る 人 工 呼吸 を施 した ．
成 績
表2お よ び 3に 示 す順 に 従 っ て ま ず原 発性黄斑部変
性症例 くI ， 伴性遺伝性若年網膜分離症 三II， Sta r－
ga rdt病q黄色斑眼底群 こIII， Be st の卵貴様黄斑部変
性症 こ 阿 ， 成人発症卵黄様黄斑 ジス ト ロ フ ィ ニ V ， 網
膜色素上 皮の パ タ ー ン ジ ス ト ロ フ ィ i Vl， 家族性 ド
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ルーゼこ VII， 進行性錐体 ジス ト ロ フ ィ こVIIl． 中心 性輪
紋状脈絡膜 ジ ス ト ロ フ ィこIX， 良性中心輪状黄斑 ジ ス
ト ロ フ ィう に つ い て 述 べ ， つ づしユて 非原発性ま た は先
天性停止性と思 わ れ る 黄斑 部疾患くX， 中心性黎液性脈
絡網膜症 こ M
，
老人性円盤状黄斑郎変性症 i X廿 先
天性黄斑部脈絡膜欠損う お よ び X工工サ ル 眼 に お ける 実
験結果 に つ い て ふ れ る．
I ． 伴 性遺伝性若年網膜 分 離症 く以 下若年網膜分離
症 と略1
1 ． 検 眼 鏡お よ び螢光眼底造影所見
症例 H －11 お よ び くエー21 で は， 検眼鏡所見
で は， 本症に 特徴的な眼底中心簡の 類嚢胞状変化 と車
軸状の 網膜 ひ だ形成が認め られ たく図1 － Aン． 螢光眼
底造影で は 黄斑 部毛細血 管網の 不正 像 を呈 した が， 黄
斑 部の 類糞胞状病変 へ の dye leakage潮 は認め られ な
か っ た く図1－aう． 症 例 くエーい お よ び くエー2う
で と も に 周辺 部網膜分離 は見 られ なか っ た ．
2 ． 電気生 理学的所見
症例 く工れ1う の bs波の 振幅 V ． 刺激強度1 の 関係
く図 21 は VIVm a x声こInJ くIn十 0－nJ くVm a x，b 波最大
振幅ニ V， b 波振幅 こI， 刺 激 強度 こ 0－ ， 1J2 Vm a xを生
ずる刺激強度1 で ほ ぼ近似され た． n は V．I曲線の 左
方の 勾配 を規定し， 正 常眼 お よ び若年網膜分離症例
くエー1I で 約 0．9で あ っ た ． J は V．工曲線 の 水平方
向の 位置 を規定す る も の で 正 常眼 で 0．041u x， 症 例
H －11で 0．08 1u xで あ っ た ． Vm a xは正 常眼お よ
び 本症例 で と も に 約 300ノ上V で あ り， 両者間 に 著 しい
差異 を認 め なか っ た ． bs波の V ．工関係は 弱刺激で は
Fig．1． Photograph ofthefu ndu sくAIand flu ores c eina ngiogr aphくalin a c a s e ofju v e nile
retin o s chisisくc a s eI－11．
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V ニ1V m a xlo－ mlI に よ っ て 近似 され ， Vm a xノ0
－n
を感
度と定義しうる． 本症例の bs波の 感度くV m a xノ0． nl は正
常眼の 約 1ノ2 に 低下 し て い た ． 本症 例 に お ける bs波
の 障害が ， V一工曲線 を検討 し感度 を指標 とす る こ と に
よ っ て初 めて 検出し えた こ と か ら， 本症 に お ける bs波
障害の 有無の 検討に は bs波 の Vm a Eを誘起 す る よう
な比 較的強い 光刺激の み では不 十分 で あ る とい える．
これ に 類す る現象は O Pに お い て も 当て は ま っ た ． す
なわち， 症例く 卜 11で は 20jo ulesの X e n O n放電閃光
の 強 い 刺激に よる O P ほ0つ は減弱傾向を示 し なが ら
もく右240ノJV， 左220メイVう正 常範囲内に と どま っ た が
く図 3J， 4 Hz 単色光 E R Gく刺激光強度 は角膜面ニ
1．OXlO1 4qu a ntaノc m2ls ecl に お け る OP は著 しく 減
弱して い た く図4う． 症例 くエ ー 2I で は 20jo ule sの
E e n On放電 閃光刺激 に よ る O Pく図 3 ニ三0こ 右 110
ルV， 左120声Vコ およ び 4 Hz 単色光刺激に よ る O P は
と もに 減弱 してい た． 4 Hz 単色光 E R G のoff応答急
峻部振幅 く図41 お よび そ の 分光感度 く図 51 は症 例
H － 11 お よび くエ ー 2ン で と も に 正 常範囲内に あっ
た
．
30 Hz flicker E R G振幅 はや や 減弱し， 潜時は延
長して い た く図6コ． 症例 くエ ー 21 の E R P は正常 で
あ っ たく図7さ． LノD お よ び 高浸透圧応答 は症例 くエ ー
11 お よ び くエ ー 2ぅ で とも に 正 常範囲内に あ り く表
21，Dia m o x応答 も症例くI － 11で 正 常範囲内に あ っ
た
．
II． Starga rdt病 一 黄 色 斑 眼 底 くSta rga rdt
，
s
dis e a s e．fu ndu sfla vim a c ulatu sl 群
Starga rdt病 一 黄色斑 眼底群 の 検眼 鏡所見 に も と づ
く分類 仁Noble ら 用 Hlfle ck を伴わ ず黄斑 変性の み
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dystrophy
Fa milialdru s e n















Be nign 亡O n C e ntric
a n n ula r m a c ula r
附d鰐trOPhy
W －2 Vノ
ー へ－へ ．－． ．．
28m s e 亡
Fig．3． Osci11atory pote ntials． T he up pe r m o st
r e co rding lS a n O r m al c o ntrol． T he tr a c esin
des c e nding o rder a r e r espo n s esfr o m patie nts
with Iju v e nile r etin o schisis， II Sta rga rdt
，
s
dise a se－fu ndu sfla vim a c ulatu s， III Be st
，
s m a cular
dystr ophy， VI fa milial dru sen ，VIIprogres siv e c olle
dystr ophy，VIIIc entr alare ola rchor oidal dystr ophy
andIX be nign c o n c e ntric a n n ula r m a c ular
dystr ophy． Left c olu m n， right eye三 right
C Olu m n，1eft eye． T helight s o u r c e w a s axen o n
dis cha rgetubeくinput en e rg yof20jo ule sIpla ced
25c m fr o mthe c o rn e a． T he tube se rv ed a s a
lights ou r ceforthe stim ulu s a ndthe c o ndit o ning
light． T he stim ulu s w a sdeliv e red after the
c o nditio ninglight which w a spre c eded by 5min
of da rkn e s s． Upw a rd defle ctio n indic ate s
c o rn e apo sitive in Figs． 3，4，6，7，18，19，20，22，23and
34． T he am plifiertim e c o n sta nt w a s3 m s e c．
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くSta rga rdt病1， t3債 斑 変性に 広範岡の fleck を伴う
もの ，く4債 斑 変性 を伴わ ず広 範囲の fle ck の み の ものコ
の それ ぞれ の 群に 対応す る症例 に つ い て 述 べ る ．
1 ． 検眼 鏡 お よ び螢光眼底造影所見
第1 群に 該当す る症 例 く工ト 11 では 両眼眼底黄斑
部に標的状黄斑変性 くbull
，
s eye m a c ulopathyl を認
めたく図 8－ Alが ， fle ck は み られ なか っ た ． 螢光眼底
造影で は標的状病変 に 対応し て 輪状 の 淡い 過螢光 を呈
し たく図 8－ al． 本症 例 お よ び以 下 の 3 つ の 群の 症例す
べ て に， 本症の 診断 に 重 要な螢光眼底所見の 一 つ で あ
る脈絡膜背景螢光の 著明 な減弱 くda rk cho r oid28り が
明瞭 に認 めら れ た く図8 a－dう．
第2群 に 該当す る症例 く工卜 2う で は， 両眼眼底黄
斑部に標的状黄斑変性 を認 め， そ の 周囲に fleck が散
在して い たく図8一 別 ． 螢光眼 底造影 で は黄斑部の 標的
状病変 と そ の 周 囲 の fle ck に ほ ぼ 対応 し て windo w
defect瑚 に よ る過螢光 を呈 し た く図8－bl．
第3群 に該当す る症 例 く工卜 31 で は両眼 眼底黄斑
部に 約3乳頭径の 萎縮性病変を認め ， 萎縮性病変の 辺
緑か ら v a sc ula r a rchade の 外 側 に か け て 広範囲 に
fle ck が散在 し た く図 8－Cl． 螢光眼 底造影 で は， 黄斑















































5 0m s ec
Fig． 4． T he E R G ev oked by m o n o chr o m atic
re cta ngula r stim uli ha ving equ alqu a ntalc o nte nt
く1．OXlO14 qu a ntalc m2，Jse c at the c o rn e al． T he
left c olu m n sho w s a n o r m al co ntr oli right
C Olu m n a c a s e ofju v enileretin o schisisくc a s eト11．
A stim ulu s of 125m s e cdu ratio n w a s r epe ated50
tim e s at 4 Hz， a nd a v e r aged w a v efo r m s a re
Sho w nin Figs． 4，22a nd 34 ． Re cta ngula r w a v e－
fo r m s at the botto min Figs． 4，6，18，20，22and 34




くupw a rd deflectionland 一一off，
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450 500 550 600 6 50
Wa v ete ngthくn mI
Fig． 5． Spe ctral sen sitivity of the rapid off－re S－
PO n Seinju v e nile retin o s chisisくV ， C a SeI －1こロ ，
C a S eI －2I． Circles a nd v e rtic al ba rsin Figs．5，9，
11
，
15，21，25，28，30 a nd 32 indic ate the m e a n s and
Sta ndard deviations of13norm alsubje cts respe c－
tiv ely． Ze r olog u nits c o rr espo nds to l．OXlO
1 5
qu a ntaノc m2ノs ec at the co r n e ain Figs．5，9，11，15，21，
25，28，30，32a nd 35．
Norm alcontroI
Ju venlle retin o 5 Chisis
Ca s e
Sl argard膏 dise a s e
－
fu ndus 王トI







Familial drusen v卜 1
V 卜2
Fig． 6． 30 Hz flicke r E R G． T he up pe r m o st
re c ording is a n orm al c o ntr ol． T he tra c esin
de sc e nding o rde r a re respo n s esfro m patie nts
with Iju v e nile retin o s chisis， II Sta rga rdt
，
s
dise a sc－fu ndu sfla vim a c ulatu s，王II Best
，
s m a cula r
dystrophy andVI fa milialdrus en ． The stim ulus
Of 33m se cdu r atio nく2．OXlO21u x at the c o m e aI
W a S r ep ated at30 Hz ． Av er aged w a v efo r m sto
lOOstim uliar e sho w nin Figs．6 a nd 20．
406 若 林
Table 2． Electr ophさrSioIogic al findings iI7Prim arl
r
m a C ular dystr ophiesEX－1inkedju v e nile r etin o schisis，
Starga rdt
，
s dis e a se－fu ndしISfla vlm a C ulatし1S． Be st
．
s vite11ifo r m m a c ula rdystr ophy． fo v e o ma c ular
vitelliform dystr ophytadult ty peJ， Patter ndystr ophy ofthe retin alpigm e nt epitheliu m a nd fa milial dru Se nl
I X．1inkedju v e nile r etin o s chisis
II Starga rdt
，
s dise a se－fu ndu s日avim ac ulatu s
ロ 1ーくgr o up り
H－2 くgro up 2I
H－3 くgro up 31







































s viterlifo r m m a c ula rdystr ophy
IV Fo v e o rn a C ula rvitellifor mdystr ophy
王V－1
V Patte r．n dYStr Ophy
V－1
Gr oups l to 4in Sta rgardt
，
sdisea s e－fundし1SnaVim a c ulatu s c o rr espo ndto the fo u r sし1bgr o ups pr opo se亡1 by
Noble et alu9791．
O
a nd ホ indic ate
一一






respe ctiv ely． T he n or m alr a ngeforthehy－
Pe r OS m Ola rity r esppn seis fro m 33－4 to 5 1．8 pe rc e ntin c a s esり＋ 1
J J IILJ a nd V一 ト V ト3 h ndfr o m
22．9 へ ぺ5．9per c e ntl n C aS efIVTJl． The n or m al r a nge ofthe D ia m o x respo n s ein Tables2 a nd 3isFl
．
Om
32．1 to 52．9pe rc e nt． M ， m alei F， fe m aleこ R， righ tこ L left in Table s2 a nd 3一
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部の 萎縮性病変 に対応 して 脈 絡膜毛細管板の 萎縮 を示
す低螢光 を呈 し， 広範囲 の fle ck に 対応 して windo w
defect に よ る過螢光 を示 した く図 8－ Cl．
第4群 に 該当する 症例 く工卜 4ン で は， 両眼 眼底後
No r m封 co ntr oI
Ju v enite retino schlsIs Ca
se
雲告ごさこ詔a戸占冒三と完phy 冊 一
課謡e COne type一 冊 2
tyPe2L冊7
Fig． 7． Ea rly re c epto rpotential． T he up per m o st
r e c ording lS a n O r m al c o ntrol． T he tra c esin
des c ending o rde r a re r e spo n s e sfr o m patie nts
With Iju v e nile retin o s chisis， vupr ogre ssiv e c o n e
dystr ophy a nd VIIIc e ntral a r e ola r cho r oidal
dystr ophy ． T he light s o urc e w a s a x e n o ndis－
Cha rge tube くinput e n e rg yof l．2XlO
3
jo ule sIin
Figs． 7 a nd 19． A gla s sfibe rbu ndle く1crnin
dia m eterl w a s u s ed to guide the stim ulu sto the
eye， a nd its o utput e nd w a spla c ed lc mfr o mthe
C O rn e aくFigs． 7 a nd 191． A one log ne utral
de n sityfilter w a spla ced in the stim ulu spathw ay．
T he a mplifie rtim e c o n sta nt w a slO m s e c．
極部に 多数の 臼e ck が散在し たが ， 萎縮性黄斑郡病変
はみ ら れ な か っ たく図 8． Dl． 螢光眼底造影 で は 一 部 の
fleck に 対応し て windo w defe ct に よ る過螢光 を呈 し
た く図8－dl．
2 ． 電気生 理 学的所見
O Pく三01 は第 3群の 症例く王王 － 31の 右眼 で 正常下
限， 左眼 で 正 常下限未満 に 低下 し て い た が く右150
〆V， 左 140声Vl， 症例 く王ト 1 こ右 224声V， 左244
声Vl， 症例 く工卜 2 こ 右170ノノV， 左 240ノ上VIお よび症
例くI 卜 4 こ右237〆V， 左220声Vう で は両眼 と も に 正
常範囲内に あ っ た く図 3l． 30 Hzflicke rE R G は第1
群 く工1 － 11 お よ び第 2群 くIl－ 21 の症 例で は正 常
範囲内に あ り く図6う， 第3群く工卜 3う お よび第 4群
くH － 4I の 症例で は頂点潜時の 著 しい 延長 をと も な
わな い 振幅の 軽度減弱を呈 した く図 6つ． 4 Hz 単色光
E R Gの off応 答急峻部振幅 の 分光感度 は， 第 1 群
く王I － 1コ お よ び第 2群 く工エ ー 2う の 症例で は正 常範
囲内 に あ りく図 91， 第 3群く工I － 31お よび 第4 群く王エ ー
4う の 症例 で は感度の 低下 を示 した く図9ン．
第 1 群の 症例くH － い で は， LノD， 高浸透圧 応答お
よ び Dia m o x応答 の す べ てが両眼 と も に 正 常範囲内
に あ っ た く表 2う． 第2群の 症例く工I － 21 で は， LノD
お よ び D iam ox 応 答は両 眼 と も に 正常範囲内 に あ っ
た が， 高浸透圧 応答は右眼で 正 常下限未満 に 低下 し て
い た く表 21． 第3群の 症例く工I － 3ン で は， LノD お よ
び高浸透圧応答 は両 眼 とも に 正 常下限未満 に 低下 し，
Dia m o x応答 は右 眼 で 正 常下限未満 に 低下 して い た
く表 2う． 第 4 群の 症例く工エー41で は， 右眼 の LノD は
正 常範囲 内 に と ど まっ た が 高 浸 透 圧 応答 お よ び
D ia m ox 応答は 両眼 とも に 正常下 限未満に 低下 して い
林Fig． 8． Fu ndu s ap pe a r anc eくA，B，C and Dl and flu ore sc ein a ngiogr aphs くa，b，C a nd dl in
patie nts withSta rga rdt
，
sdisea s e－fundu sfla vim a culatu sくA a nd a， C a S eII－1i B a nd b， C a Se
II－2ニ C a nd c， Ca SeII－3ニ D a nd d， C a SeII．4ン． T he diffe re ntlette rs r epre s ent the fo u r
Subgro ups propo s ed by Noble et alく19791ba s ed o nfu ndu s ap pe a r a n c e s．
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た く表21．
m ． 卵黄様黄斑部変性痘 くBe st
，




1 ． 検眼 鏡お よ び螢光眼底造影所見
症例 くI工卜 1う で は両眼黄斑部 に 約 2 X 3乳頭径 の
黄色に ふ ち どら れ た柔胞状病変を認 め， 偽蓄膿期
21憧
呈したく図10
－ AI． 螢光眼底造影で は， 卵黄様物質は
flu 。re SC ein 静注前 か ら自発螢光を呈 し
221く図 10－ al， 造
影早期 に は blo cked hypoflu o r es c e n c eに よる低蛍光
を2212 31く図10－bl， 造影後期 に は staining に よる過螢光
を呈 した 抑 く図 10－Cl．
症例 く1工ト 21 は症例 く1I 卜い の 娘で ， 検眼鏡所
見で は全 く異常を呈 さ な か っ た が， 下記 の LノD 所見に
もとづ い て B M Dの 保因者 と見徹 され た．
症例 用卜 3う で は両眼の黄斑部 に 1ノ3 ル 1ノ2乳
頭径で ほ ぼ円形の 卵黄様の 病変 を認 め た． 螢光眼 底造
影で は右限 で は動静脈相で卵黄様の 病変に 対応して 淡
い過螢光 を呈 し， 左 眼 で は造影 早期に 卵黄様の 病変 に
対応し て blo cked hy poflu o re sc e n c eを， 造影後期に は
staining を呈 した ．
2 ． 電気生理 学的所見
症例 用 ト い で は O Pく三0う は正 常範囲内く右280
声V，左 240メVう で あ っ たが く図3う， LノD は両眼 と も
に著 しく低下 し， 高浸透圧応答も両眼 とも に 正 常下限
未満に 低下 して い た く表 21． 症例 皿 卜 2， 症例王工卜
1の 娘うで は O Pく図3 ニ三0ニ右 360月V， 左280月Vl，
30 Hz flicke r E R G く図 6J お よ び 4 Hz 単色光 E R G
の off応答急峻部振幅 の 分光感度 く図 1い はと も に 正
常範囲内に あ っ たが ， LノD お よ び高浸透圧応答 は症 例
肛 ト 1う と 同様両眼 と も に 正常下限未満に 低下し て
い た く表 21． 症例 く王IIL31 で は E R Gの bp波bs波，
O Pく三0 こ右 381JLV， 左 330JLVl お よ び 30 Hzflicker
E R Gく図 6 1 は すべ て 正 常で， 4 Hz 単色光 E R Gの off
応答急峻部振幅 の 分光感度も正常範囲内に あ っ た く図
11う． LノD は両眼 と も に 著 しく低下 し く表 2 う， 高浸透
圧応答お よ び Dia m o x応答は そ れ ぞ れ 1 眼 で 正 常下
限未満 に 低下 して い た く表2う．
阿 ． 成人 発症 卵黄様黄斑 ジ ス ト ロ フ ィ げo Y e O m a－
C ula r vitellifo r m dystr ophyこ adult ty pe ，
FVDう
F V D は B M D と鑑 別 す べ き 疾 患 の 一 つ と し て
Gass24125一に よ っ て 報告 さ れ た． B M Dと F V D は とも
に ， い 優性遺伝形式 をと り， 2ン 黄斑 部に 卵黄様 の
病変を有し， 3ン 比 較的良好な視力 を保つ な どの 点で
似か よ っ て い る が， 1一発症年齢が B M Dで は若いく生
後1 週の 乳児 に す で に B M D が認 め られ る こ とが あ
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Wa v ele ng柏くn雨
Fig． 9． Spe ctral se n siti vity of the r apid off
－r eS－
ponse in Starga rdt
，
s dise a s e－fu ndu sfla vim a c u－
latu sくロ， A ， 息 a nd 困 indic ate c a s eII－1， II．2，I ト
3 a nd II－4 re spectiv elyl．
ベ F V D で は通常 30へ 旬0才代 で あ り， 2い卵黄様 の病
変の 大 き さが B M Dに 比 べ て F V Dで は 112ノ ． － ノ 113
乳頭径と小さ く， 3う 卵黄様 の 病巣中央に B M Dに は
通常見 られ な い 色素沈着が F V Dで は見られ 上 り 螢光
眼底造影 で F V Dで は特徴 の あ る環状 の 過螢光 を呈
し， 51LJID異常の 程度が F V D で は B M Dに く ら べ 軽
度 で あ る な ど24ト 抑 の 点 で 互 い に 異 な っ て い る ． 症例
くIV－り で は両眼黄斑部 に約 1ノ3乳頭径の 小 さ な卵
黄様の 病巣 と卵黄様 の 病巣中央の 色素沈着 を認 めた
く図12－Aう． 螢光眼底造影で は卵貴様の 病巣中央 の 色
素沈着 に 対応す るblocked hy poflu o re sc e n c eに よる
低螢光 を呈 し， 低螢光巣の 周囲は windo w defe ctと
staining に よ る過螢光 を呈 したく図12－al． 上記 の 検眼
競お よ び 螢光眼底造影所見 の 特徴 に 加 え て LノD が 正
常範囲内 に あ っ た こ とか ら， 症例くIV－11は Ga ss細 2 51
の 報告 した F V Dの 症例と 考え られ た． O P， 高浸透圧
応答お よ び Dia m o x応 答は す べ て 両眼 と も に 正 常範
囲内に あ っ た く表2う．
V ． 網膜 色素上 皮の パ タ ー ン ジ ス ト ロ フ ィ patterm
dystr ophy ofthe r etin alpigm ent epitheliu m
く以下 パ タ ー ンジ ス ト ロ フ ィ と 略1
眼底後極部 の 網膜深層に 蝶形や網状な どの 種 々 の 紋
様の 色素沈着 を呈 す る疾患は， 色素沈着の 形の 特徴に
も とづ い て それ ぞれ網状 ジス ト ロ フ ィ2 7I， 蝶形 ジ ス ト
ロ フ ィ 2引 ， 巨大 網状 ジ ス ト ロ フ ィ 細 お よ び顆 粒状 眼
底瑚 と し て報告され ， それ ぞ れ独立 した疾患単位 で あ
る と見徹さ れ て き た ． Hsieh ら31りま， 同 一 家系内の 異な
410
Fig．10． Photograph ofthefundusくAla nd flu o r es c ein a ngiogr aphsくa，b a nd clin a c a se of
Be st
，
s m a c ula rdystr ophyくc a s eIIト1L T he fu ndu s sho w ed the pse udo－hy pop yo n stage ．
T he vitellin e substa n c e sho w ed the a utoflu o re s c en c eくal， blo cked the ba ckgr o u nd
flu o re sc e n c eくbla nd r e v e aled the stainingin late r stageくcl．
る愕患者で それ ぞれ 異な る 3種の 形 の 色素沈着く蝶形 ，
網状 お よび 巨大網状コを認 めた こ と か ら， こ れ ら の 種々
の 紋様の 色素沈着を呈 す る疾患群 をパ タ ー ン ジ ス ト ロ
フ ィ 3り3 21と総称す る こ と を提 唱 した．
症例 くV － い で は両眼黄斑 部に 右限で は煤形 の ，
左 眼 で は網状 の 黄白色病変 を認 め， 右 眼 の 黄斑 の 約 2
乳頭径耳側お よび左 限 の 黄斑 の 約 2乳頭径下 方 に それ
ぞれ もう 1 カ所別に 小 さ な蝶形の 黄白色病変が存在 し
た． 蛍光眼底造影で は， 右 眼 で は黄笹E郡お よび 貴斑 耳
側の 貴白色病変 に対応 して 蝶形の く図 13－ aI， 左 眼で は
黄斑 部 お よ び 黄斑 下 方の黄白色病変に対応し て 網状の
blo cked hypoflu o r e sc e n c eを呈 し く図 13－bj，blo cked
hypoflu o re sc e n c eの 周囲 は windo w defect によ る過
螢光 を呈 し た く図 13－ a，bう． し たが っ て 症 例 くV－1う
の 右眼 は 蝶形 ジ ス ト ロ フ ィ の ， 左 眼 は網 状 ジ ス ト ロ
フ ィ の 特徴 に 一 致 し た ． 本症例 は糖尿 病性網膜症に も
曜患 し て お り ， 検眼 競お よ び螢光眼底造影所見 か ら
Sc ottIあ る い は A I期 く福田l 33Iと 思 わ れ た． LID
お よ び Dia m o x応答 は正常範囲内に あ っ た が， 高浸透圧
応 答 は両 眼 と も に 正 常下 限未満 に 低下 して い た く表
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VI． 家族性 ドル ー ゼ くfa mitial dr u s e nl
家族性 ド ル ー ゼ は眼底白点 症や黄色斑眼底な どととも
に斑 状網膜症候群 tfle ckedr etin a syndr o m el 細 と総
称され る． 家族性 ド ル
ー ゼ と眼底白点症 お よ び黄色斑
眼底 と の 鑑 別 は主 に 螢光 眼 底所見 に よ っ て な さ れ
る3 51． す な わ ち家族性 ド ル ー ゼで は黄色斑 に 一 致 す る
過螢光 を呈 す る の に 比 べ ， 眼 底白点症 で は黄白色斑 と
特に 一 致 し な い m ottled hype rflu o r e sc e n c eを 呈 す
る
．
ま た黄色斑 眼底 で は 特徴的な da rk choroid2 01を呈
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Fig． 11． Spe ctral s en sitivity of the rapid off
－
r espon sein Be st
，
s m a cula rdystr ophyくA ， C a S eIIト
31a nd its ge n etic c a rrie rくEj， C a S e工I－21．
さ な い ． 家族性 ド ル ー ゼ は検眼 鏡所見の 進行程度 に も
と づ い て stage l へ 3の 3 つ の 病期 に 分類さ れ る3 5J．
す な わ ち ド ル ー ゼ が 主 に 黄斑 部 の み に 認 め ら れ る
Stage l， 黄斑 部の ドル ー ゼ が数 を増し蜂商状 を呈 す
る stage 2 お よ び ド ル
ー ゼ が 互 い に 融 合し て plaque
を形成す る stage 3で あ る．
1 ． 検眼 鏡お よ び螢光眼底造影所見
症例 くV ト 11 で は， 両眼 眼底後極部 に 多数の 黄色
斑 が散在し， 蜂筒状を呈 したく図 14－Al． 黄色斑 は 乳頭
の 耳側の み で な く鼻側に も存在 し， 黄斑 部の 貴色斑 は
Plaque を形成 して い たく図 14－ Al． 螢光眼底造影 で は，
造影 早期か ら黄色斑 に 一 致 して windo wdefe ct1 81に よ
る 過 螢光 を 呈 し， 色 素 沈着 に 対 応 してblo cked－
hy poflu o re sc e n ce瑚 を呈 した く図14－al． 以 上 の 検眼
鏡所見お よび 螢光眼底造影所見 か ら症例くV ト い は，
家族性 ド ル ー ゼ stage 3と 考えら れた．
症例 くV ト 21 で ほ両眼眼底の 乳頭鼻側 を含 む後極
部 に 多数の 灰 白色卦伏病変が散在した． 灰白色斑は 互い
に 融合 し， plaque を形成 して い た こ と か ら， 症例くVI－
2う も ま た症例 くV ト 1う と 同様 に 家族性 ド ル ー ゼ
Stage 3 と診 断され た．
症例 くV ト 3う で は両眼 の 乳頭鼻側 を含む後極部 に ，
小さ な 円形 の 貴色斑 が 多数散在 し， 家族性 ド ル ー ゼ
Stage 2に 該当 した．
2 ． 電気生理 学的所見
症例くV ト 1 で は E R Gの O Pほ0ニ 右150pV，左
180JJVl は正 常下限で あ っ たが ， 30 Hzflicke rE R G
の 振幅 は減弱 し， 4 Hz単色光 E RG の off応答急峻部
Fig． 12． Fu ndu s ap pe aranc eくAla nd flu o re sc ein a ngiogr aphくaIin a c a s e of f v e o m a c ula r
Vitelliform dystrophyくcaseIV－11．
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振幅 の 分光感度も低下 して し1たく図 15う． 高浸 透圧応答
は両眼 と も に 正常下 限未満 に低下 して い た く表2ン．
症例くVI－2 1で は E R Gの bp波， bs波， O Pく三0こ
右111JLV， 左142JLVl お よ び 30 Hz flicke rE R G振
幅は減弱し， 4 Hz 単色光 E R Gの 0抒応答急峻部振幅
も減弱 しその 分光感度も低下して い たく図15う． LノD は右
眼 で 正 常下 限 未満 に 低下 しく表2 う， Diarn o E応答 は両
眼 とも に正 常範囲内に あ っ た が， 両眼 の 高浸透圧応答
は正 常下限未満 に 低下 して い た く表2 う．
症 例くV ト 3うで は O P く三0こ 右 190声V， 左 150メ1rう
は正 常範囲内に あ っ た ． LノD は右眼 で正 常， 左 限 で正
常下 限 で あ っ た がく表 2う， 高浸 透圧 応答 は両眼 と もに
正 常下 限 未満に 低下 して い た く表2う．
VI ． 進 行 性 錐体 ジ ス ト ロ フ ィ くprogr es siv e c o n e
dystropby， P C Dう
P C D は， 自覚的に は進行性 の 視力低下， 進行 性の 重篤
な色覚障害お よ び正 常な い し正 常に 近 い 暗順 応を主徴
と し， 電気生 理 学的 に は E R Gの 明 所視成分 くx 勘
Fig． 13． Flu o re s c eina ngiogr aphくa， righteye三b，1efteyelin a c a s e ofpatte rndystr ophy of
the r etin alpigm e nt epitheliu mくc a s eV －1I． T he re a r etw obutte rflyLShaped lesio n sin the
m a c ula ofthe right eye ．
Fig． 14． P hotograph ofthefu ndu sくAンa nd flu o r es c ein a ngiogr aphくaナin a c a se of fami 1ial
dru s enくc a s eVI－11．
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Fig －15－ Spe ctr al s en sitivity of the rapid off－
re spo n sein fa mi 1ial dru Se nく闇 ． c a seV ト1三 V ，
C aS eV ト21．
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30 HzflickerER G な どうの 選 択的障害 を特徴 と す
る とさ れ る
36 ト 3鋸
．
PCD は検眼 鏡的 に は標的黄斑 症 型 ，
脈絡膜血管萎縮症型 お よ び澗 慢性色素塊 型の い ずれか
の 黄 斑 部病変 を呈 す る か 3 銅 7 即 1， ま た は検眼鏡的 に も
蛍光 眼 底造影的 に も 全 く 異常 を 呈 さ な い と さ れ
る4 0I4 い． P C Dの 診断は， P C Dの 機能的特徴を有す る症
例 に 対し て な され る の で あ り， P C Dの 検眼 鏡 的特徴
は， P C D 症例の 発 見 の 際の 一 助と はなる が P C Dの 診
断の た めの 決定的意義 をも たな い ．
P C D と P C Dに 杵体系の 障害をも 伴う進行性錐体杵
体 ジス ト ロ フ ィ くprogre ssiv e c o n e－ rOd dystr ophy，
P C R Dl との 関係に お い て は， そ れぞ れ を別の 疾患単位
と し て 区別す る 考え と， P C D と P C R Dの 違 い を単 に
進行程度の 遠 い と み な して P C D と P C R Dをあ わせ て
同 一 疾患 単位 とす る考 え3 71の 2 つ が ある． 本報 で は杵
414 若
Fig．16． P hotogr aphs ofthefu ndu sくA，B a nd Cla nd flu o r es c ein a ngiogr aphsくaJつ a nd clin
pr ogre ssiv e c o n edystr ophyくA a nd a， C a SeVIJ－2ニ B a ndb， C a S eVlト4i C a nd c， C aSeVII－51－
体系障害 を伴わ な い と こ ろ の PCD 症例 お よ び錐体系
障害に 比 べ て杵体系障害 の 極 め て 軽微 な P C R D症例
に 検索対象を限っ た．
1 ． 一 般臨床所見
症例 くW ト 1へ 1リ の 7症例全例 に お い て両親に 血
族結婚 は なく ， 全例が孤発例と考え られ た． 検眼 鏡所
見 で は症例 川 ト 1， 2， 5 お よ び 61 は標的黄斑症
川 ト 2， 園 16－A ，a こVl ト 5， 図 16－C，Cl， 症例 川 ト
3 およ び 41は脈絡膜血管萎縮病変くVIト4 二図16－ B，
bう を呈 し， 症例 川 ト り で は後極郡全体に 額粒状の
R P E萎縮病変 を呈 した． 石 原式， E －R－R の 仮性同色表
に よ る色覚検査 で は， 全例 で 全色盲様所見 を呈 した．
a n o m alo sc ope検査 で は症例くVl 卜 2， 3お よ び 61で
Ve rrie st の分類4 41Lこよ る後天 性赤緑異常 type lに ， 症
例 く和一4 お よび 5フ で後天 性青黄異常に 対応 した．
La ntho ny
，
s n e w colo rte st では 症例 川 ト 4， 図 17－
Aこ 耶卜 5， 図 17－ Bう でと も に 後天 性育黄異常 に対応
して 中性包帯 がみ ら れ， 配列検査 では 症例 川 卜 4 お
よび 51で とも に sc otopic a xis を示 したく図17－A，Bl．
自覚的暗順応最終閥値は症例 くVI ト コい－ 61 で は正常
範囲内に あ り， 症例 くVI トり で は正 常者の 最終閉値
に 比 べ 約 1 ．0log上 昇 して い た ． Goldm an n視 野計に
よ る周辺視野 検査 で は症例 くVl ト い－ 6う で は正 常で
あ り， 症例 川 ト 7うで は約 50度に 求心 性に 狭窄 して
い た ．
2 ． 電気生理 学的所見
1Lu xの 全視野 照 射 に よ っ て 得 ら れ た bs波 は症例
川 ト 1 へ 一 り の 全例 で 正 常 で あ っ た く図 18う． 症例
川 ト 1 ヘ ノ 7う の 全例 で x 波は正 常対照 に 比 べ 著 しく
減弱 してい た く図 19l． 30 Hz flicke r E R G振幅もま
た症例くVI ト1 へ 7う の 全例で減弱 し， 頂 点潜時は延長
して い たく図 20う． bs波が正 常範囲内に と どま り， X 波
や 30 Hzflicke rE R Gに 異常を呈 した こ と か ら， 症例
川 ト 1 へ 1り で電気生 理 学的に か な り の 広範囲に わ
たる 錐体系の 選択的障害の 存在 が示 唆さ れ た． 以上 ま
での 機能検査所見の 特徴 に よ っ て， 症例 川 ト 1ノ 1 り
は P C D と診断さ れ た． こ れ らの P C Dの 症例 で は視細
胞外節 レ ベ ル で の 検査法 で ある E R Pの R2振幅 が著 し
く減弱 して お りく図 7う， さ ら に 錐体機能検査法で ある
4 Hz 単色光 E R Gの off応答急峻部振幅 が減弱し， そ
の 分光感度が測定した す べ て の 波長域 で 低下 して い た
こ と か らく図21う， こ れ ら の P C Dの 症例 に お ける x 波
や 30Hz flickerERG な どの E R Gの 明 所視成分の 減
弱の 発端す な わ ち錐体系障害の 原 因 が錐 体外節 レ ベ ル
に存在 す ると 考 えられ た ． O Pく三0ン は症 例 川 卜 2う
の 右眼 で 正 常下限に と ど ま っ た以 外， 症例 くVIト 2 う
の 左 眼 お よ び症 例くVI 卜1 ， 3， 4， 5， 6 お よ び 7う
の 両 眼 で 正 常下 限未満 に 低下 し て い た く図 3こVl卜
1 二 右 70声V， 左 80声Vこ m ト2 ニ右 170声V， 左 130
JLV ニVl ト 3ニ 右 77pV， 左 1 18JLV ニVllw4 二右 136
FLV， 左 14 4JLV IVl ト5 こ右80jLV， 左 76p V こVIト
7 二 両眼 と も に 測定不能う． こ れ ら の P C Dの 症例は 4
Hz 単色光 E R G波形や single fla sh に よ る ERG 波形
の 特徴 に も と づ い て 以下 の よ う に 2 つ に 分 け られ るか





Fig．1 7． La ntho ny
，
s n e w c olo rtest of pr ogr essiv e
c o n edystr ophyくA， C a S eVlト4三 B， C a S eVIト51．
に み え， それ ぞ れ を P C Dty pe l およ び P C Dty pe 2
と以下 で は仮称 する． す なわ ち P C Dty pe lく症例VI 卜
1 へ 41で は， 4 Hz 単色光 ERG 波形 に お い て off 応
答急峻部振幅の 減弱の 程度に ほぼ対応 して a 軋 bp波
が減弱し， し たが っ て off応 答急 峻 部振 幅 に対す る
bp波振幅 の 比 は正 常と さ ほ ど相違 しな か っ た く図22ン．
一 方ty pe 2 く症 例Vll－5 へ 7 1で は， Off応 答急 峻部
振幅の 減弱程度に 対 する b，澱 の 減弱が ty pe l 以上 に
著し くく図 22う， した が っ て off応答急 峻部振幅 に 対す
る bp波振幅 の 比 は 正 常者や P CD ty pe l に比 べ 小 さ
か っ た ． singlefla sh に よ る E R G波形 く図 3 うに お い
て も 上記 の 傾向が 認 め ら れ た． す な わ ち ty pe l の症
例 川臣 2， 4うの Single fla sh ERG は， 4 Hz ERG
く図22う に お ける と同様正常者の E R Gを全 体に 低 振
幅に した 波形 を呈 して お り， 一 方 ty pe 2 の症例 川 ト
5う で は a 波は正 常と ほぼ 変わら な い に も か か わ ら ず
OP が ty pe l く症例VtIr2 ， 41 以上 に 減弱 して い た
個 3 l． ty pe 2 く症 例Vtl－51 で は a 波が ほぼ 正常
大で ある に も か か わ らず O P が ty pe l く症 例Vnr2，
41 以上に 減弱 し て い る こ とか ら， tyPe l と type 2が
互 い に 移行す ると は 考え に くく ， 電気生 理 学的に 2 つ
に分 け られ る よう に 思 われ た． P E R G で は P C Dty pe
l の症例 川l－4う お よ び P C Dty pe 2 の 症 例 くYl 卜
5う で と も に ， 頂点潜時 5O m se c前後 の 陽性波， お よ
び 1O rn se c前後 の 陰性波 はと も に 著 し く減 弱 し て い
た く図 23，A l
．
P V E R く図23－Blに お い て も PCDtype
l の症 例 くVIIM41 お よび P C Dtype 2の 症例 川 ト
51で ， それ ぞ れ Q．6， 0．7 の良好な 中心 視力 を有す る
に も か か わ ら ず， 著 しく減弱し て い た ． LノD， 高浸透圧
応答お よ び Dia m o x応答は症 例 川 ト 1 へ 6 うで 両眼
と も に 正常範 囲内に あ り， 症例くVll－7 1 で は Diam o x
応答は正 常範囲1和こあ っ たが ， LノD お よ び高浸透圧 応
答は両眼 とも に 正常下 限未満に 低下 し て い た く表3 う．
Vlu
． 中心 性輪紋状 脈縮 膜 ジ ス ト ロ フ ィ くc e ntr al
are ola r cho r oidal dystr ophy， C A C DI
C A CD は， 黄斑 部に 進行性の R P Eお よ び脈絡膜毛
細管板の 萎縮性病変 をきたす疾患とされる
4 5p刷 ． C A C D
の 遺伝型 式と し て ， 常染色体優性お よ び常染色体 射性
の 両 方 の 報告が4 5憤 る ． C A C Dの 初期 で は， 検眼 鏡所
見 で 明 ら か な病変をみ と め な い が 螢光眼底造影 所 見 で
黄斑 部の m ottled hyperflu o re sc enceを呈 し， 進行す
る と 中心 蘭 を中心 と し た輪紋状の R P Eお よ び 脈 絡膜
毛細管板の 萎縮棟所見 く標的様黄斑 症う を呈 し， さら
に 進行する と 数乳頭径 の 大き さの 円形の 萎縮性病変と
なる と され る4 n 5 O，． C A C Dの 診断 に は， C A C D と同様
の 萎縮性黄斑 部病変 を 呈 す る と こ ろ の Sta rga rdt
病一黄色斑 眼 底群 お よ び P C D との 鑑 別が 必 要 で あ
る
．
Sta rga rdt病 十黄色斑眼底群で は螢光眼底造影所見
で da rk cho roid2OJを呈 す るの に 比 べ ， CA C Dで は，
da rk cho roid を 示 さ ない ． PCD で は x 波 や 30 Hz
flicker E R Gな どの E R Gの 明 所視成分の 選 択的障害
を呈 す る
371別封 の に 比 べ ， C A C Dで は通 常 E R Gに 著 し
い 異 常 をき た さな い 451
1 ． 一 般臨床所 見
症例 川1ト 1 へ りり の う ち 川Il－ り では両親 に イ
ト コ 結婚が あ り， くYIl卜 2 ぅで は， 父 お よ び姉 に こ の
症 例と 同様の 黄斑 部異常が あ り ， くYll 卜 3 1で は ， 父 に
こ の 症例 と同様の 黄斑 部異 常が あり， 川I卜4うは孤 発
例で あ っ た ． 検眼鏡所見で は症 例 川I 卜1， り は脈
絡膜萎縮性病変冊 卜 1 ， 図24－A，aこ W －4 ， 図 24．C，
cう， 症 例 川1ト2， 3 う は標的黄斑 症 を呈 し た 川lト
3， 図 24．B，bう． 仮性 同色表 に よ る色覚検査 で は症例
川It－3う で は異 常なく ， 症 例 川lト 1 ． 2 ， 41 で
は軽度 へ 中等度 の非特異的異常を呈 した． Pa n el D．1 5は
全例で pa ssing な い しは min o r e rr or sに と どま っ た ．
自覚的暗 順応最終閥値 は全 例 で 正 常範囲内 に あ り，
Goldm a n n視 野 計に よ る 周 辺 視野 検査 に お い て も全
例で 異常を認 めな か っ た ．
2 ． 電 気生 理 学的所見
bs波は 全例 で 正 常で あ り く図 1郎， O Pく図3 こVIIト
1 こ右 31く 月V ， 左 320声VこYII 卜2 二右364〆V， 左
310ノノV パH 卜3 こ右280ノ上V ， 左 284ノJVこVIl ト4 こ右
200pV， 左 204 pVl， X 波く図 191お よ び30 Hzflicke r
E R Gく図 20う はす べ て 全例 で 正常範囲内に あ っ た ． 4
Hz 単色光 E R Gの off応答急峻部振幅 は測定 し た す
べ て の 波長域 で 正 常範囲内に あり， そ の 分光感度 く図
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Be nign conce ntric




Fig． 18． Sc otopic b－ W a V e elicited by a full
－field
illu min ation く11u x at the c o r n e al－ T he upper．
m o st r ec o rding lS a n O r m alc o ntr ol． T he tr a c e s
in des c ending o rde r are re spo n s e sfr o m patie nts
with Vllpr ogr e ssiv e c one dystr ophy， VtlIc e ntr al
a r e ola r cho r oidal dystr ophy a nd IX benign c on
－
c e ntric ann ula r m a c ula rdystr ophy．
251 も全例で 正 常範囲内に あ っ た ． 症例 くYl王ト 1 1の
P ERG お よ び P V E R は と もに 正 常範囲内 に あ っ た
く図 23－A，Bl． LID， 高浸透圧 応答 お よ び Dia m o x応
答 く表3コ は全例 で 正常範囲内に あ っ た ．
抗 ． 良性中心命状黄斑 ジ ス ト ロ フ ィ くbe nigェ c o n－
c entric a n nula r m a c ula r dystr ophy，
5 り
B C A 肌鋸
B C A M D は， 常染色体優性遺伝 型式 をと り な が ら
も ， 過去 に 報告さ れ た常染色体優性遺伝 の 原発性黄斑
部変性症くB M D4I， 蝶形黄斑 ジ ス ト ロ フ ィ 28I， 家族性 ド
ル ー ゼ3 51， P CD3
71お よ び C A C D
4 5り の それ ぞれ の 特徴
の い ず れ に も該当しな い こ と か ら， 新た な 常染色体優
性遺伝 の 原発性 黄 斑 部 変性 症 と し て 1974 年 に
De utm a nに よ っ て初 め て 報告 さ れ た511疾患 で あ る ．
1974年の De utr n a nの 報告5 uで は， B C A M Dの 特徴 と
して， い 常染色体優性遺伝型式を と り， 2う 検眼鏡
所見で は標的様費斑 症 を呈 し， 3J 比 較的良好 な中心
視力を保 ち， 4フP C Dに み られ るよ う な重 篤な色覚異
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Be nign c o nc entric
an nutar ma cular
dystrophy 頂 － 1
Fig．19． T he x－ W aVe． T he up pe r m o stre c o rdingis
a nor m al c o ntr ol． T he tr a c e sin de s ce nding
orde r a r e r e spo n s esfro m patie nts with VII
pr ogre ssiv e c o n edystr ophy， VIIIc entral are olar
cho r oidal dystr ophy and IXbenign c o n c entric
a n n ula r m a c ula rdystr ophy． A n e utral l．5 log
de n sityfilter a nd a W r atten No．92くKodaklw e re
pla c edin the stim ulu spathw ay． T he a mplifier
tim e c o n sta nt w a sO．3s e c．
例 の そ の 後の 10年間の 経過観察 が な さ れ た5 21結果，
B C A M Dで は ， り 視力は進行性に 低下 し， 21 色覚
障害や周 辺 視野 障害が進行 し， 3う 眼 底周辺 部に骨小
体樺色素沈着が出現 し， 4う 電気生理学的に 錐 体系お
よ び杵体系の 両者が と も に 障害さ れ るな どが 明ら か と
な っ た ．
1 ． 一 般臨床所見
B C A M D と 思 われ る 症例 く工X－11 とくIX－21 は
親子 で あ り常染色体優性遺伝が疑わ れた ． 父 で ある症
例 くIX－2う に 比 べ 息子 で あ る症例 くIX－ い で 症状
は重 篤 で あ っ たく表 31． 検眼 鏡所見 で は症例く1X－1，
2うで と も に標 的様黄斑 症 を呈 したく1X－1 ， 図26－Aこ
IX－2 ニ 図 27－Aう． 症 例くIX－2ぅで は眼 底周 辺部に 異
常 を認 め なか っ たが ， 症例 く工X－11 で は， 赤道部か
ら 周辺 部 に か け て R P Eの 脱 色素様病変 と骨小体樺色
素沈着 を認 めた ． 螢光眼 底造影 で は ， 症例 く1X－ 1 ，
21 で と も に標 的様黄斑症に 対応 して windo wdefe ct
に よ る 過螢光 を呈 し く図 26－ a，27－aう， そ の 周囲に 点状
の 過螢光を認 めた． 症例 くIX－11 で は m ajor v essel
原発性黄斑部変性症 の 電気生理学的特徴 に つ い ての 研究
No r ma ko ntro－ S箭 箭蒜了 冒欝蒜帯吉富7
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Ben 唱n CO n 亡e nlrlC a
n nぬ r
m a c ular dystrophy
Fig． 20． 30 Hz flicke r E R G． T he up per m o st
r ec ording l S a n O r m al c o ntr ol． T he tr a ce sin
des c ending o rde r a r e r e spo n s esfr o m patients
with VIIpr ogr e ssiv e c o n edystr ophy， VllIc entr al
a r e ola r cho r oidal dystr ophy a nd IXbenign
















Fig．21． Spe ctr al s e n sitivity of the r apid off－
r espo n sein pr ogr es siv e c o n edystr ophyく砂 ， Ca Se



















































Fig．22． T he E RG e v oked by m o n o chr o m atic
r ectangula r stim uli in v a rio u s subje cts こ n O rm al
く1eft c olur n nl， prOgre SSiv e c o n edystrophy type l
くmi ddle c olu m n， C a S eVlト41 a nd ty pe2 くright
c olu m n， C a SeVII－51． In both c a se s ofpr ogr e ssiv e
c o n edystr ophy， the こapid off
－re SPOn S e W a S
r edu c ed in a mplitude at allw a v el ngths te sted．
Altho ughthe r apidoff－r e SpO n S eW a Sdiminished
to n e a rlythe s a m edegre einbothtypel a ndty pe
2， the photopic b－ W a V e W a S m O r eg ately
s up pr e ss edin ty pe2tha nty pel．
No rrn al
c o n lrot
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Fig． 23． Patter nE R GくAJ a nd patte rnV E RくBJ
in v ario u s s ubjectsこfr o mleft to right， n Or m al，
YInc entral a r e ola r cho r oidal dystr ophy くc a s e
V H－1J， VH pr ogr es siv e c o n edystr ophy ty pe l
くc a s eVH－4J a ndtype 2くc a seV F－5J．
418 若 林
Fig．24． P hotogr aphs ofthefu ndu sくA，B a nd Cla nd flu o r es c ein a ngiogr aphsくa，b a nd clin
C e ntr ala re ola r cho r oidal dystr ophyくA a nd a ， C a SeVM－1三 B a nd b， Ca S eV肛3ニ C a nd c， C a S e
VIIト甘
原発性黄斑部変性症の 電気生理学的特徴に つ い て の 研究
Table 3． Electr ophysio－ogic a一 兵l－dings in prlt－1 ary m aC uhr dl
，
Strく岬hie sくprogrcssive c one dystrophy，
centr ala re olar cho r oidal dystrophy． beni即 CO n C C ntric a nn ula r ma cular dystr ophyJa nd so me
n laC ular dis e asesくc e ntralserous chorioretin opathさ
，
a l一仁s cniledisciform m aculardegenerationl
419
． ． l． ．遍エー． ．十 ＋
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s eye m aculopathy iCA， Choroidal vascular atrophyこ PC，Pigm e ntclu ming． T he n orm alr a nge
for the hy peros m olarity respo nseisfr o m3 3．4 to5 1．8 perc ent in c as esくIX
－ ト 21a nd fro m22．9 to 45．9
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Wa v ele ngthくn ml
Fig．25． Spe ctr al s e n sitivitY Of the r apid off
．
r espo n sein c e ntr al a r e ola r cho r oidal dystr ophy
くEj， C a SeVM－1ニV ，C a S eVm－2iム ，Vllト3ニ0 ， C a SeVIIト41．
ar chade の 外側か ら周 辺 部に か け て R P Eの 萎縮性変
化 を意味す る m ottled hype rflu o r es c en c eを呈 し， 骨
小 体樺色素 沈着 に 対応 し て blocked hypoflu ores．
C e n C eを示 した く図 26－a
，
b，Cl． 自覚的暗順応最終閥値
は症例 くIX柵1， 2う で と も に 正 常範囲内 で あ っ た ．
Pa n el D－15 は 症例 くIX－1 ， 21 で と も に passing で
あ っ た が， 100 hしIete St の総偏差値は症例 くIX嶋1j で
は右限 145， 症 例く1X－2う で は右眼 195， 左 眼 283と
異 常を呈 し， 症 例くIX－1 ， 21で とも に 明瞭 なtritan
Patte rnを 示 した ． Goldm a n n視野計 に よ る 周辺視野
検査 で は， 症 例 く朕一2う で は正 常範開内に あ っ た が ，
症例 くIX－い で は約 50度に 求心性 に 狭窄し て い た
．
2 ． 電気生 理 学的所見
Fig．26． P hotograph ofthe fu ndu sくAI a nd flu o re s cein a ngiogr aphsくa，b a nd clin be nign
C O n Ce ntric a n n ula r m a cula r dystr ophy くc a s eIX－1j． Note the tr a n s mitted hyper－
flu ores c en cein thefo v ea a nd o utside the m ajo r v e ss ela r chade．

















Fig．27． P hotogr aph ofthe fu ndu sく封 a nd flu o re sc ein a ngiogr aphくalin be nign c o n c e ntric
an n ula r m a c ula r dystr ophy くc a s eIX－2ラ． T he fu ndtlS ap pe a ranC e reS e mbled that in
Starga rdt
，
sdis e a s e－ T he flu ore sc ein a ngiograph， ho w e v er－ n e V er r eV ealed the obsc u r ed
ba ckgr o u nd flu o r e sc e n c ewh ich o c c u rsin Sta rga rdt
，
s dis e a seくFig．8a，b，C a nd dl．
450 50 0 550 6 00 650
Wa v ete ngthくn ml
Fig，28， Spe ctr al s e n sitivity of the rapid off
－
r espo n s ein be nign c o n c el－tric ann ular m a c ula r
dystr ophyく閻， C a S eIX－1ニ 血 ， CaS eIX－21一
bs波は症例 くIX仙 い で は著 し く 減弱 し く図 1郎 ，
症例 く工X－2う で も 減弱して い た ． 以 上 ま で の 臨床所
見に も とづ い て 症 例くtX－1 ， 21 は B C A M Dの 家系
と考え ら れ た． 症 例 く工X－1， 2う で と も に O P く三0う
は 減弱 し く図3 こIX－1 こ右 60JJV ， 左 76JJVこIX－
2 二右 124JJV， 左 124FLVl， 30 Hzflicke rE R G は潜
時の 延 長 を伴 わ な い 振幅の 減弱 を呈 したく図 20L4 Hz
単色光 E R Gの off応答急峻郡振幅 お よ び そ の 分 光感
度は症 例く工X－1 ， 2 うで とも に 低下し て い たく図 28う．
4 Hz 単 色光 E R Gの a 波 お よ びb 波の 頂点潜時 に 著
し い 延 長 を認 め なか っ た ． Dial l OX 応答は症 例 くtX－
1 ， 2 うで と も に 正常範囲内 に と どま っ たが ， LノD は
症 例 くIX闇1う の 両 眼 で 正 常下限未満 に 低下 し， 高浸
透圧応 答 は 症例く1X山1フ の 両眼 お よ び症例 くIX－2う
の 左 眼 で 正 常下限未満に 低下 し て い た く表 3 コ．
X ． 中心性黎液性脈拍網膜症1 以 下中心性脈絡網膜症
と略コ
中心性脈絡網膜症例の 中 に は黄斑部 に卵黄様ない しは
嚢胞様の 病変 を呈 する こ とも あ るの で ， 卵黄様な い し
嚢胞様の 病変 を呈 す る B M Dの 診断に 際 して 中心 性脈
絡網膜症例 との 鑑別が 必 要と なる こと が ある． 中心 性
脈絡網膜症の 8症例 く右眼躍患5例， X－1 旬 5 こ左
眼雁患 3例， X－6 へ 8 うで は， LノD は施行し た 6例
12 眼すべ て で 正 常範囲内に あ り， 高浸 透圧 応答は施行
した 8例 16 眼 す べ て で 正 常範囲 内に あ っ た く表3 う．
し た が っ て 中心 性脈絡網膜 症 で は電気生 理 学的 に は
R P Eに 広範囲の 著 し い 異常は存在し な い と思 わ れ た
．
X I
． 老 人性 円盤状黄斑 部変 性症 くs e nile discifor m
m a c u且a rdege n e r atio n， SD M Dプ
S D MD は網膜下新生 血 管 を介 し て の 出血 性 お よ び
溶出性 の 円盤削犬病変 を主徴と す る疾患で あ り
5 3I
， 最近
















Fig．29． P hotogr aph ofthefundu sくAlandflu ores c ein a ngiogr aphくalin senile discifo r m
m a c ula rdege n er atio nくca se X I－3J．
主星
主潮
450 500 55 0 60 0 6 50
W 加 ele ngthくn ml
Fig．30． Spe ctral s e n sitivity of the rapid off．
re sponse in s enile dis cifor m m a c ular dege n er a－
tio nくEj， C aS eXI－1ニ ム ， C a SeXI．2J．
考 えが有力 で あ る541 551
1 ． 検眼 鏡お よ び螢光眼底造 影所見
症例 く刀－11 で は右限 黄斑 部に は約1乳頭径の 大
きさ の ， 左 眼 黄斑 部 に は約 3乳頭径 の 大き さ の 結合織
増殖 を思わ せ る黄白色病変 を認め， 黄白色病変の 周囲
に 網膜下出血 をと も な っ て い た ． 症例くX ト 2うで は，
右眼黄斑 部に 約 1．5乳頭径の 大き さの 乾い た網脈絡膜
萎縮性病変 を認 め， 左眼黄斑 部に は ha rd dru s e nが 多
数散在 した ． 症例 くX ト 31 で は， 左 眼 に は異常を認
めな か っ た が ， 右眼 で は約 3 X 4乳頭径の 大き さ の 黄
白色の 糞 胞状病変 を呈 したく図29－ Al． 螢光眼 底造影所
見で は， 症 例 くX ト い お よび くX I－ 3 うで は検眼 鏡
所見で認め られ る 黄斑 部病変の ほ ぼ中央 に網膜下新生
血 管 を認め く図 29－ aン， 症例くX ト2う で は脈絡膜毛細
管板の 萎縮像 を呈 した．
2 ． 電気生 理 学的所見
O Pほ01， bp波お よ び bs波は症例くXI－1 ， 21で
正 常範囲内に あ り， Off応答急峻部振幅 お よ び その 分
光感度も症例くX ト 1， 2うで正 常範囲内に あ っ たく図
30l． LID， 高浸透圧応答 およ び Dia m o x応答 は症例
くX ト 2， 3I で 正 常範囲内 に あ っ た く表 3う．
X H． 先天性黄斑 部脈 絡膜 欠損
症例くX H－11 で は， 幼児期か ら両眼 の 非進行性の
視力障害を有 し， 検眼 鏡所見で両眼黄斑部に 約2．5乳
頭径の 大きさ の 陥凹 した白色病変 を認 め たく図31う． 上
記の 検眼鏡所見に 加え， 両親 に 血族結婚 を認め ， さ らに
ト キ ソ プ ラ ズ マ に 関す る ラ テ ッ ク ス 凝集反応 は陰性で
あ っ た こ と な どか ら ， 症 例くX I ト1う は先天 性黄斑部
脈絡膜欠損5 鋸と 思 われ た ． O Pく三0 1， bp波お よ び bs波
は正 常範囲内に あ り， 4 Hz 単色光 E R Gの off応答急
峻郡振幅の 分光感度も 正常範囲内に あ っ たく図32ン． LノD
は両眼 と も に 正 常範囲内 に あ っ た ．
X 工工I． 実験 的黄斑 部網脈 絡膜障害 くサ ル 眼I
サ ル に お い て 一 眼 の 黄斑部 の 中心 筒を 中心 と し た約
4乳頭径の 範囲に x e n o n光凝 固 を施 し く図33．A ン， 光
凝 固3週間後 に 責斑 部の 人 工 的網脈絡膜萎縮巣を得た
く図 33－ Bう． 他 眼 を 対照 と し て記録 した 4 Hz 単色光
E RG で は ， 対照眼 に 比 べ て 光凝 固眼 で は off応答急 峻
部振幅は測定 した 4 60n m へ 620nm の 波長域 の 全般に

















Fig． 31． Photograph ofthe fu ndu sin a c a se of m a cular c olobo m ataくc a se
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Fig．3 2． Spe ctr al s e n sitivity of the r apid off
－
r esponsein m a c ula r c ol bo m ata く仁コ， C a SeX II
－11．
わた っ て ほ ぼ 1ノ2未満 に低下 しく図 34I， Off 応答急峻
部振幅の 分光感度も 460Il mへ 620 n m に わ た っ て 各波
長 で 全 般的 に 約 0．8log 旬 1．3 log 低 下 し て い た く図
35う．
高浸透圧応答 は対照眼 く64％コ と光 凝 固眼 く59％コ
で著 しい 差異 を認め な か っ た がく図 36－Al， Dia m o x応
答は対照 眠 く45％う に 比 べ 光凝 固眠 く19 ％うで は 1ノ2
弱に 減弱 して い た く図 36一 別 ．
考 察
原発性黄斑部変性症 に お い て， 米相 川 の 提唱 した 新 し
い 電気生理学的網膜層別機能検査法を本研究で 応用 し
たと こ ろ， 原 発性黄斑 部変性症 と総称さ れ る疾患の 多
く に お い て ， 検眼 鏡所見 で は病変は黄斑部に 限局 して
い る か に み える と も実際に は検眼 鏡所見に よ っ て 推察
さ れ る よ りも は る か に 広範囲に わ た っ て 異常が 存在す
る こ とが 明 ら か と な っ た ． こ れ らの 疾患群の 主 病変部
位 を off応答急峻部， 高浸透圧応答お よ び D ia m o x応
答の 新 しい 電気生理学的手法 を用 い て推定す る過 程 に
お ける 著者 の 考 えを図 37 に 示 す． こ の よう に し て 分 析
を進 め る こ と は， これ らの 疾 患群 の 主病変部位 を明 ら
か に する上 で 極め て 有用 で あ っ た ． 以 下 で は 仁結果J
の 項 で 述 べ た順 に 従 っ て ， 本報 で検討 した それ ぞ れ の
原発 性黄 斑 部変性症 の 主 病変部位に つ い て 考察す る ．
1 ． 若年網膜 分 離症
若年網膜分離症 で ， 本報 く結果 り に よ っ て 電気生
理 学的に 明 らか に な っ た諸点は 以下の よう に ま と め ら
れる
．
す なわ ち LID， 高浸 透圧 応 答お よ び Dia m o x応
答の す べ て が 正常範囲内に あ っ た こと か ら， 本症 で は
R P Eに は広 範囲の 異 常が存在 しな い と推察さ れ， さ ら
に E R Pお よ び off応答急峻 部が 正常範囲内に あ っ た
こ とか ら 錐体 に も ま た広範囲 の 異 常は存在 し な い と思
わ れ た
．
一 方錐体に は広範囲の 異 常は存在し な い と思
わ れ る に も か か わ ら ず， 30 Hz flickerE R G振幅 は低
下し．潜時 に 延 長を認め た こ と か ら， 錐 体系網膜内層の
障害が示 唆 さ れ， 加 えて bs波の 感度の 低下 ， お よ び O P
や off小 波の 減弱 を認 め た こ と な どか ら， 本症 で は， 神
経節細胞層の 障害の 有無に は言及 しえ な い が ， 少 なく
とも 電気生 理 学的に は網膜内層に 異常の 主 体が ある と
い える ． 若 年網膜分離症は， 組織学的に は網膜神経線
424 若
Fig．33． P hotogr aphs ofthefu ndu sくA，ju st afte r x e n o nphoto c o agulatio ni B，3w e eks afte r
photo c o agulatio nJin a m onkeyくm a c a c a n e m e strin al．
維層に お ける解離 を主徴と す る5 郎と い われ ， 本報の 電
気生 理学的知見 は， 本症の 異常が網膜内層に あ ると す
る組織学的知見 と符合 す る． 検 眼 鏡所見 の 異 常 が
fo v e al s chisis の み に 限 ら れ る と 思 わ れ る症 例 で ，
m a s s re spon seで あ る E R G異常 を検出 し えた こ とか
ら， 本症 で は検眼 鏡所見や螢光眼底所見 に お い て は，
黄斑 部の た か だ か 2乳頭径程度の 範囲に 障害が限局 し
て い る か に み えた と して も， 電 気生 理学的 に は よ り広
範囲 に わ た る網膜内層 の 障害 が存在 す る と 示 唆 され
る． こ こ に 検眼 鏡所見や蛍光眼底所見な どの 形 態的観
察に よ っ て は果た し得 な い 本症 の 病態把握が ， 本報の
電気生 理 学的分析 に よ っ て な し得 た こ と を 強調 し た
い
．
若年網膜分離症で LノD が 正 常範囲内に と どま る と
の 所見 に も とづ い て ， 本症 で は R P Eに は主 な異 常 は
な い と推察 して い る報告5 9Iが あ る ． し か しな が ら， 正 常
なIightris eくな い しは LIDJ の 発 現 に は 仰 R P Eの み
で なく 抑 ， く2ユ視細胞 町 ， く3棚モ絡膜血行 岬 ， く4瀾朋 胞と
R P E間の 連絡機構 抑 ，く引網膜血行 紺 が正常 であ るこ とが
必要 で あ る とさ れ， 上 記5因子 の 少な く とも い ず れか
が異常 で あれ ば LノD 異常 をき た し うる と考 え られ る．
若年網膜分離症 で は本章酎こ よ っ て 判明 し た如く，bs波，
O P， OffノJl波お よび 30 Hz fliclくe rE R Gの 異常 に もと
づ い て 網膜内層の 障害が示 唆さ れ る こ とか ら， 若年 網
膜分離症 に お い て R P E障害 の 有無 を判定す る に は光
誘発応答 で ある1ight ris eを用 い る LID の み で は 不
十分で あ り， こ の よう な 例の R PE の 検索 に は 光刺激
を必 要 と し な い 高浸 透圧 応答や Dia m o x応 答を 用し1
る必 要が ある． 若年 網膜分離症例で は， 光刺激に よら
な い 薬物誘発応答 で あ る 高浸透圧応答 と Dia m o x応
答が 正 常範囲内 に あ っ た こ と に も と づ い て 初 め て，
R P Eに は著 し い 異常 は存在 し な い と の 推論 をす す め
る こ と が で き た こ と を銘記す べ き で あ る ．
H ． Sta rga rdt病
一 葉色斑 眼底群
黄色斑 眼 底 は眼底後極部の 多発 性黄白色斑状病変を
主 徴 と す る 疾患 で あ る が Sta rga rdt病 で み ら れ る よ
う な 萎縮性黄斑 部病変 を し ば し ば 伴 い ， 叩一 方Sta r－
ga rdt病は 萎縮性黄斑那病変 を主徴 と す る 疾患で ある
が黄 色斑 眼 底 で み ら れ るような黄白色斑 をし ば し ば伴
う
．
こ の こ と か ら 黄色斑 眼 底と Sta rga rdt痛 が それぞ
れ独立 した 疾患単位で あ る か 否 か が 従来 か ら 問題 と
な っ て い る
． 最近 は こ れ ら 二 つ の 疾患が 眼底所見の 表
現 を異 に す る単 一 疾患単位 に 属す ると の 考え が有力で
あ る． こ の 考えの 根拠 と して ， 1う 同 一 家系内に萎縮
性黄 斑 部病変 を有す る症 例 くNoble ら1 別の 1 ， 2 およ
び 3群1 と有 しな い 症 例 くNoble ら－叫乃 4君削 が同時
に 出現 し6 2，， 2 う萎縮性黄斑部病変 を伴わ ず黄色斑 の み
を呈 した 症 例 くNlble ら1 9切 4召割 に 後 に 黄斑 部病変
を生 じ る 場合 が あ り 瑚6引 くNoble ら1別 の 3 お よ び 4
群フ， ま た逆 に 萎縮性黄斑部病変の み を呈 して い た症例
くNobleら1 9Iの 1群うに しばしば後 に 黄色斑 が 出現 し6 3I
くNoble ら1射の 2 お よび 3群l， 31 図 8 a へ dに 示 す
如く 螢光眼底造影 で da rk cho r oid2 0l－ す な わ ち広
範囲 の 極 め て 暗 い 背景 螢光 の 所見 － が Starga rdt

























Nor m aL c o ntr oI P hoto co agulated eye
Fig． 34． Effe cts ofphoto c o agulatio n ontheE R Gof
a mo nkeyくm a c a c an e m e strinal． T he E R Gw a s
e v oked by m o n o chr o m atic r e cta ngula r stim uli




2ls e c at the co rn e aJ． T heleft c olu mn sho w s
the c ontr ol eyeくn ot photo c o agulatedlithe right
c olu mn sho w sthe photo c o agulated eyein which
the po sterio r r egio n， m e a Su ring abo ut 4dis c
dia m eter s， W a S C O agulated with a x e n o nphoto－
c o agulato r． D Ca mplific atio n w a s u s ed in Figs．
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Fig■35－ Spe ctral se n sitivity of the r apid off－
r e spo n sefr o mthe photo c o agulated eye く砂 田1
a nd the n o n－ C O agulated eyeく0 可 in a m o nkey
くm a c a c a n e m e strin al． T he criterio n v oltages
W ere lOJJVく0 診ナand9JJVく口 臨J．
病の 症 例 と黄色斑眼 底の 症例と に 共通 して み られ
細
，
41 両者が共 に 常染色体劣性遺伝型式 をと ると 考え ら
れ る1 9卿 こ と な どが あ げら れ る．
sta rga rdt病岬黄色 捌艮底群 で は上 記の よう に 個々
の 症例が それ ぞれ異 なる パ タ
ー ン の 眼 底所見 を呈 し，
ま た必 ず し も
一 定の 消長 に 従うと は 限ら な い － そ こ で
Sta rga rdt病一黄色斑 眼 底群 の 検眼鏡所見 に も と づ く
Nobleらの 分類 川 の お の お の の 眼底パ タ ー ンに 対応 する
症例 を電気生理学的 に 分 析したく表2う． 第 1 群の 症例
で は E R G や LID， 高浸透圧 応答お よ び Dia m o x応答
はす べ て 正 常 で あ り， 第2 群の 症例 で は E R G は正常
で あ り なが ら高 浸 透圧 応答に 異 常 をき た す 場合 が あ
り， 第 3群 と 第4 群 の 症 例 で は E R Gの 異常に 加 え高
浸 透圧 応答と DiaHl O X応答が異常で あ っ た ． 従 っ て 本
症 で は R P E機能検 査 法 で あ る 高浸 透 圧 応 答 や
Dia m o x応答の 異 常が E R Gの 異常に 先行 して検出さ
れ る か に み え， こ の 所見 は本症の 1次病変が R P Eに
あ る こ と を示 唆 して い る ． Eagle ら66恨 本症の 第 3群
に 該当す る症例 を組織学的 に検索 し， R P Eの 広範囲に
異常 リ ボ フ ス チ ン の 蓄積 を検出 し， 本症 の 主 病変が
R P Eに ある こ と を組織学的に 実証 した． 本報 の 第 2群
の 症例の 右眼 の 高浸透圧応答の 異常， お よ び第 3群と
第4 群 の 症例 に お け る 高浸透圧応答お よ び Dia m ox
応答 の 異常 は， 本症 の R P E障害 を電気生 理 学的 に 示
唆し， Eagle ら
66切 組織学的知見 と対応す る．
Starga rdt病丁黄色斑 眼底群の 検眼 鏡所見の 特徴 で
ある fle ck は， 大略以下 の よう な 経過 に した が っ て 進
行す る よ うで あ る． す な わ ち検眼 鏡検査で 認 め られ る
よう に な っ てか ら 間も な い 初期の fle ck で は， 螢光眼
底所見 で R P Eに よ る 脈絡膜背景螢光 の 隠蔽 現 象
－ す な わ ち da rk cho r oidに 隠 さ れ た ま ま 特 に
fle ck の 部位 に 対応 す る異常所見を示 さ ない が， そ の
後 数年 を経 たfle clく で は検 眼 鏡検査 で 認 め ら れ る
fle ck に 対応し て windo w defe ctl 別に よる 過 螢光 を呈
す るよ う に な る ． 最後に はfleck は検眼 鏡検査 で は認
め られ な くな り ， 以 前fle ck が存在した部位に対応して
window defe ct によ る過螢光が残存する． da rk cho roid
を示 す の み で 広範囲の windo w defect を呈 さ な い 第
1群 の 症 例 で は電気生理 学的 に 広範囲の R P E異常 を
示 さ ず，
一 方 windo wdefe ct が後極部に 多数散在す る
第 3群 お よ び第 4 群 の 症例で 電気生 理 学的に R P E障
害が 重篤 で あ っ た ． した が っ て da rk cho r oid を示す
R PE 異常が直 ちに R P Eの 機能的障害を意味す るも の
で な い と示 唆 され ， さ ら に 本症の R P E障害 は螢光限
底造影所 見 で 広範囲 の windo w defect を呈 す る 病期
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Fig． 36． T he hy pe r o s m ola rity re spo n seくAl a nd the Dia m o x re spo n s eくBlin a m o nkey
くm a c a c a n e m esrinal． T he hy pe r o sm ola rity re spo n s eくthe c o ntr o1 0 and photocoagulated
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15％il．4xlO8 m o s m oll11at a rate of l．7mlpe rkg per min． T he Dia m o x re spo n s eくup pe r
gr aph， C O ntr Oleyeilo w er， photo c o agulated eyelw a s e v oked by a o n e min uteintr a v e n o u s
administr atio n of 440m g of Dia m o x．
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m ． Be stの 卵黄様黄斑部変性症 くB M Dう
B M D の症例で は LノD の み な らず高浸透圧応答も
異常で ありく表 2I， その 所見 は本症の保因者と思わ れ
る症例 に お い ても認 め られ たく表 2う． LノD は既述く考
察 工若年網膜分離症1 の如 く R P E活動 の特異的指標
とは い えず8 0沌り， した が っ て本症お よ び本症 の保因者
で得ら れた 高浸透圧応答の異常 に よ っ て本症 に お け る
R P E障害が電気生理学的に初 め て と ら え られ た と い
え る． B MD で は， 電気生理 学的に R P E異常が存在 す
る に も か かわ ら ずbp波，bs波， O P，30 Hzflicke rE R G
お よび off応答急峻部が B M D およ び その 保因者で と
も に 正 常範囲内に と どま っ た こ とか ら， 本症 の 初発病
変部位が R P E である こ と が 強く示 唆さ れ る．
高張液の 静注 に よ っ て1ight riseが 抑圧 され る こ と
が， Yo n e m ur aら
1 2Iに よ っ て す で に 明 らか に され てい
た ． 最近1ightriseは R P E の主 に ba s alm e mbr an eの
脱分極 に よ っ て生 じる こ とが Steinberg ら
6 71に よ っ て
示 さ れ， さ ら に 高 浸透 圧応答 は R P Eの 主 に bas al
m e mbra n eの 過分極に も と づ く こ と が 米村571お よ び
向岬 に よ る R P E細胞内微小電極記録 に よ っ て明 らか
に さ れ た． 軌 を 一 に して 著者 ら 瑚 は高張液 の 静注に よ
る 1ight ris eの 抑圧 効果は高張液負荷速度 に 依存する
こ と を見 い 出 し， ba s al m e mbr a n eの脱分極 に よ っ て
生 じる と され る1ight ris eと， ba sal m e mbr a n eの過
分極 に よ っ て 生 じる と され る高浸透圧応答 との 間に 強
い 負の 相 関の 存在す る こ と を指摘 した ． LノD と高浸透
原発性黄斑部変性症の 電気生理学的特徴 に つ い ての 研 究
圧応答が互い に 密接 に 関係 し
1 2，6射
， 両者が と も に R P E
のbas al m embr a n eに 発生母体 を有 す る と の 知見
と
5 7圃 6引
， BM D お よ び B M D の保因者 に お け る LID
ぉ よび高浸透圧応答の 異常所見は， 本症お よび そ の保
因者に お ける R P E の ba s al側の 障害の可能性 を示 唆
して い る． B M Dに お ける こ の よう な よ り立 ち入 っ た
洞察が 本報の電気生理学的網膜層別機能検査法 を用 い
る こ と に よ っ て初 め て得られ る に到 っ た こ と を指摘 し
た い ．
押 ． 成人発症卵黄様黄斑 ジ ス ト ロ フ ィ くF Y Dコ
FV D で は LJD， 高浸透圧応答 お よ び Dia m o x応答
のす べ てが正 常範囲内に と どま っ た こ とか ら， 本症で
は， 電気生理 学的 に は R P Eに 広範囲の著 しい 異常 は
存在 しな い と示 唆さ れ た ． Ga ss
241251は FV D の主 に 組
織学的所見 に も と づ い て F V Dの 一 次病 変 を R P E
にもと め た． しか し Ga ss
2棋 51に よ っ て 組織学的 に 示 さ
れ た F V Dの R P E障害 は黄斑部 の卵貴様の病変部位
に関 しての 所見であり， 周辺 部の R P E障害の 有無は
言及され て い な い ． Ga ss241251の F V Dに お け る組織学
的所見の記述 か ら推 して， F V D の R PE 異常は黄斑部
に おける 限局性の障害 と解され る ． F V D の症例で得 ら
れた本報の電気生理学的知見は， Ga ss細 25りこよ る F V D
の組織学的所見と矛盾せず， さ らに 本症が 広範囲とい
うより はむ しろ限局性 の障害を主徴とする疾患である こ
とを示唆 して い る．





る こと か らも理 解さ れ る よう に検眼鏡所見で は互 い に
類似して い る． B M D で は LID も高浸透圧応答も と も
に 異常 を呈 し た こ とか ら広範囲の R P E異常が 示 唆さ
れ， さ ら に 組織学的 に も広範囲の R P E異常 を指摘 さ
れて い る6171
．
一 方 F V D で は LノD お よ び高浸透圧応答
はと も に正 常範囲内に あ っ た こ と か ら， 本症 は限局性
の 障害 を主徴と す る と示 唆され た ． B M D お よ び F V D
にお ける本報の 電気生理学的所見の明 らか な相違 は，
BM D と F V D で基調 と な る病態 を異 に す る こ と を意
味し， さ ら に LJID や 高浸透圧応答が B M D と F V Dの
鑑別に 極め て有用 で ある こ と を示 唆 してい る ．
F VD は検眼鏡所見 で は B M D と類似す る が， 組織学
的に は B M Dよ り はむ しろ ドル ー ゼ との 関連性 を指摘
され て い る24囲1
． 家族性 ドル ー ゼ で は 高浸透圧応答 に
異常を呈 しく結果Vい， 一 方F V Dで は 高浸透圧応答 は
正常範囲内に と どま っ た か ら，FVD と家族性 ド ル ー ゼ
で基調と なる病態 を同 一 に す る と は考 えに く い ． 電気
生理学的に は FV D は家族性ド ル ー ゼ よ り は む しろ老
人性 ドル ー ゼ の 病態 に 近 い と考え られ る く考察V王家族
性ドル ー ゼ参照う．
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V ． 網膜色素上皮の パ タ ー ン ジ ス ト ロ フ ィ
R P Eに 特徴的 な紋様の色素沈着を呈 す る遺伝性の
疾患群は パ タ ー ン ジ ス ト ロ フ ィ と総称さ れ31沌2I， R P E
の ジ ス ト ロ フ ィ と 考 え られ て い る． R P E のジ ス ト ロ
フ ィ と 考え る根拠 と して ， い 遺伝性， 両眼性 で あ り，
21 病変に 拡大傾向があり ， 3う 検眼鏡所見で紋様の
色素沈着が R P Eに 存在す る と推察され， 4ILノD が異
常と なる こ とが あげられ る ． しか し， 既述 く考察 1若
年網膜分離症l の如く LID は R P E活動の特異的指標
と は い い 難い 叫 6りこ と か ら， LノD異常の み に も とづ い
て R P Eの ジ ス ト ロ フ ィ と推察 す る に は 無理 が あ り，
ま た本症例で は必ず しも LノD 異常 をき た す と は限 ら
ヂ1け別， い まだ組織学的検索も な され て い な い ので ，
R PE のジス ト ロ フ ィ で ある と推論さ せ る根拠 は必ず
しも明確で は なか っ た ． 本報の パ タ ー ン ジ ス トロ フ ィ
の症例 で は， 双 眼眼底検査 に よ っ て R P E に存在す る
と 思われ た紋様の病変が両眼で と も に 複数箇所に 認 め
られ， 左右眼 で それ ぞれ 異な る紋様を呈 しなが ら もく右
眼は蝶形， 左眼 は網状I 高浸透圧応答 はそれ ぞ れ紋様
を異 にす る左右眼で と もに 異常で あ っ た こ とか ら， 本
症例 で広範囲の R P E障害が 示 唆さ れた ． こ の 知見 は
本症 が R P E の ジス ト ロ フ ィ で ある と推察させ る有力
な根拠の 一 つ を提供 した も の であり， さ ら に 本症 の病
態を検討す る場合に は検眼鏡や螢光眼底造影所見で み
られ る紋様の 特徴 に拘泥 す べ き で はな い こ と を物語
り， たと えパ タ ー ン は異な る とも電気生理学的に は同
一 疾患で あ る こ と を示 唆 して い る． 本 報で 検討 し た
症例 は， しか しな が ら， 糖尿病性網膜症に 雁患 してお
り， 糖尿病性網膜症例 に お い ても 高浸透圧応答が異常
と な りう る7いの で， 本症 に お け る高浸透圧応答 の 異常
が パ タ ー ン ジ ス ト ロ フ ィ に よ るも の か糖尿病性網膜症
に よ るも の か ある い は その両者 に よ るも の か に つ い て
は今後の 検討 を待 つ 必要が ある．
W ． 家族性 ド ル ー ゼ
家族性 ドル ー ゼ で は， 眼底後極部か ら鋸状繚まで に
わ た る広範囲の R P Eの 異常が組織学的に 検出 され て
い る7 21． 本報の 家族性 ド ル ー ゼの 3例で と も に 高浸透
圧応答 に 異常 を呈 した こ と か ら， 本症で 広範囲の R P E
障害が電気生理学的に 示 唆され ， この 知見 は本症 で 広
範囲の R P E障害が存在す る と い う 組織学的所見7封 に
対応す る． 家族性 ドル ー ゼに お け る R P Eの 組織学的
異常 は， ba sal 側 で 著 し い と さ れ る 72123I． 家族 性
ド ル ー ゼ に お ける組織学的障害部位の特徴と， 本症の
3症例に お け る高浸透圧応答の 異常所見 は， 本症 に お
け る R P Eの ba s al側 の 障害 を電気生 理学的 に 示 唆
し， 高浸透圧応答が R PE の 主 に ba s al側 に 依存 す る
と い う米村5 7Iお よ び 向瑚 の 実験的知見 く考察HI B M D
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参照I を臨床電気生理学的 に 支持す る と受け と めら れ
る ．
家族性ド ル ー ゼ の 重 要な鑑別疾患の 1 つ に 老人 性 ド
ル ー ゼが あ げられ る． ド ル ー ゼ 自体に は組織学的に 上
記 2疾患の間で 差異 は検出され な い と さ れ るが 7 2I， 家
族性ド ル ー ゼ で はド ル ー ゼ の 部位の み で なく 眼底 の 広
範囲 に わ た る RPE に 組織学的 に 異常 を呈 す る72Iの に
比 べ ， 老人 性ド ル ー ゼ で は ドル ー ゼの 部位以 外の R P E
に 著 しい 異常を認め な い7 2Iこ と か ら， 上 記2疾患は組
織学的に は鑑別しう る よう で あ る． し か し検眼 鏡所見
や螢光眼底造影所見に よ っ て は ， 蜂裔様の 分布 を示 す
家族性 ドル ー ゼ に お け る ドル ー ゼ の 分布 パ タ ー ン の 特
徴を除 けば家族性 ドル ー ゼ と老人性 ド ル ー ゼ の 両者に
著 しい 差異 は認め られ な い ． また 家族性 ドル ー ゼ に お
ける LノD の異常頻度は高 く な い 川 の で LノD を指標と
して も鑑別し難い ． De utm a nら7 5切言指摘 した よ う に ，
家族性 ドル ー ゼで は ド ル ー ゼが 黄斑 部の み で な く乳頭
の 鼻側 に も存在す る点 に 注目 して ， ドル ー ゼが 乳頭 の
耳側の み で な く鼻側 に も存在 す る か否か を も っ て ， 両
者を鑑別す る こ とは有用 な 方法 で あ ろう ． 実際 に こ の
方法は ， 本報の家族性 ド ル ー ゼ の 診 断に 際 して の 重要
な診断根拠 の 一 つ をな し た． しか しなが ら こ の 方法は，
家族性 ドル ー ゼ で ある か否 か の 判定 に 強い 示唆 を与え
は す る も の の 診 断の た め の 決定的 な key と は な り え
ず， さ らに ド ル ー ゼが 眼底 の 広範囲に 多数散在 す ると
こ ろ の進行例 に は有用 で あ るが ， 鼻側 に い ま だ ド ル ー
ゼを認 めな い と こ ろの 本症 の早期例くstage lJ q － 21に
は必 ずしも 有効な鑑別方法 と は な り えな い ． した が っ
て家族性 ドル ー ゼ の早期例 で は， 家族調査が有効 に 行
えな ければ 老人 性 ドル ー ゼ と の鑑別 は臨床的 に は極 め
て 難 しい と い える． 本報 く結果 XI S D M Dl で 示 した
よう に 老人性 ド ル ー ゼが 多発 す る S D M Dの 症例 で は
高浸透圧応答に 異常をき た さ ず， 一 方本報の 家族性 ド
ル ー ゼ で は高浸透圧応答 は 3症例 で とも に 異常 を呈し
た こ とか ら， 高浸透圧応答 は家族性 ド ル ー ゼ と老人性
ドル ー ゼ の 鑑別に 極め て有用 な 臨床検査法の 一 つ と し
て認識す べ きで あ ろう ．
家族性 ドル ー ゼ ， 黄色斑眼 底 くNoble ら 川 の 分類の
3群 と 4群J， 眼 底 自点症 な どの 疾 患 を 一 括 す る
概念で あ る斑状網膜症候群 川e cked r etin a synd－
r o m el 細 35月こつ い て こ こ で ふ れ て お き た い ． 斑 状網膜
症侯群は 1965年に Krill ら弼 に よ っ て 脚昌さ れ た． こ
れ らの 疾患群 を斑 状網膜症候群 と して 一 括 した こ との
理 由と して， Krillら 瑚 は検眼鏡所見の類似性の み で な
く， ERG， LID， 暗順 応検査 な どの 機 能検査所見
の類似性 を指摘 した． しか しその 後 Fishm a nら7 41は家
族性 ドル ー ゼ の 12例全例で LノD が 正常範囲内に と ど
ま る こ と を報告 し， こ れ を理 由に王馴大網膜症候群を機
能的 に で はな く眼 底所見 に 類似性を持 つ 疾患群と して
認識 す べ き で あ る と主 張 し， Krill らの 考 え
紺 を修正し
ょ う と し た． しか し なが ら前報76抑 で指摘 し た如く眼
底白点症 で は高浸透圧 応 答に 異常 を呈 し， さら に 本報
に よ っ て 家族性 ドル ー ゼ と黄色斑 眼 底 に お い て もま た
高浸透圧応答 の 異常が見い 出さ れ た こ とか ら， こ れら
の 疾患群 に 共通 して R P Eの 広範囲の 障害が 示 唆され
た
．
こ の 知見は芳馴犬網膜症候群 を眼底所見 に 類似性を
有す る疾患群と して の み で な く機能的に 共通す る異常
を有す る疾患群と して 認 識す べ き で あ る と の Krillら
の 考 え3 4jの 妥当性 を新た に 確認 した もの と い える． 本
報 の 家族性ド ル ー ゼ の 症例 で は， LノD が異常の 症例で
は 高浸透圧 応答も異常 で あ り， しか し LノD が正常で
あ っ て も高浸透圧応答 は異常 を呈 した ． この 知見は，
高浸透圧 応答が LノD に 比 べ よ り優 れ た 異常検出能を
有 す る こ と を 示 し， Fishm a nら
74，が LID の み を用 い
た た め に 見過 ごし た家族性 ド ル ー ゼ の R P E障害を著
者が高浸透圧応答 に よ っ て 検出 し え た こ と と 対応す
る
．
刊I． 進 行性錐体 ジス ト ロ フ ィ くP C DI
P C D は Go odm a nら381に よ っ て ， 進 行性 の 視力低
下， 羞明， 進行性色覚障害お よ び E R Gの 明 所視応答の
異常 を特徴 と す る 独立 し た 疾患単位 と し て 捏唱さ
れ た
． 本症で は錐体系の 選択的障害 を主徴 と する とは
い え， い まだ典型 例 で の 組織学的検索 はな く， さ らに
従来の 報告に お け る 本症 の ER Gの 明所視応答の 障害
の 有無 は po stsyn aptic な成分た る bp 波な どを指標と
して検討 され て い た こ とか ら， 本症に お ける 錐体系の
障害 の 原因が PC Dの 名称 の 如 く 錐体自体 に あ る の
か ， 錐体 よ り も網膜内層 に存 す るか あ る い は その 両者
で あ る か は未知 で あ っ た ． そ こ で P CD よ りも む しろ
くL
progre ssiv e r etin al dege n er atio n with dysfu n ction
ofthephotopic syste m
7 ，
と呼称す べ き で あ る と主張す
る学者78Jもあ っ た ． 本章削こお ける P C Dの 症例 で は， 視
細胞外節機能検査 と して の E R Pの 著 しい 異常お よび
錐体電位 を反映す る off応答急峻部振幅の 分光感度の
低下を認 めた こ と か ら， 本症 に お け る錐体 レ ベ ル で の
障害が本報の 手法に よ っ て初 めて 実証 され ， よ っ て錐
体 ジ ス トロ フ ィ の 命名 細 79Iの 妥当性が こ こ に 初 め て証
明 さ れ た ． P C Dの 症 例 で は 杵体系障害 を伴 う 症 例
くYl ト 71 を 除く 全例 で LノD， 高浸 透圧 応答お よ び
Dia m o x応答 はす べ て正 常範囲内に あ っ た こ と か ら，
本症 で は杵体系障害 をき た さ な い 限り は R P Eに は広
範囲の 障害は存在 しな い と推測され る． したが っ て 本
報く結果YII PCDl に よ っ て 検 出さ れ た本症 に お ける錐
体障害は ， R P E障害に よ っ て も た らさ れ た 二 次的なも
原発性黄斑部変性症 の 電気生 理 学的特徴に つ い ての 研究
の で はな く， 本症 は錐体自体の 障害を一
一 次 病変と す る
ジストロ フ ィであ ると示唆 され る． 電気生理学的網膜層別
機能検査法を用 い て 初め て， 上 記の 結論が得 られ た
こ
と を特に 指摘 した い ．
本鞘の PCD の 症 例 は， 本報で 用 い た新 し い 電気生
理学的手法の－－ つ で あ る 4 Hz 単色光 E R Gの 波形の
特徴に 主 に もと づ い て 二 つ の ty pe くP C Dtype l およ
びtype 2うに 分 けら れ ると著者に は思わ れ る． す な わ
ち P C Dty pe l で は off応答急峻部振幅の 減弱に ほぼ
対応し て a 波， bp波 な どの E R Gの 各成分が ほ ぼ
一 様
に減弱して お り， 一 方 PCDty pe2 で は， Off 応答急峻
部振幅の 減弱の 程度に 比 べ ， bp波 と O P はよ り著 し く
減弱し， 一 見す る と網膜中心動脈閉塞症 に お ける 4 Hz
単色光 E R G細 か あ る い は aspartate に よ っ て 分離 さ
れた P l工I波形 抑 に 頬似 して い る ． 4 Hz 単色光 E R Gの
記録に お い て は ， X el1 0 n放電管か らの 持続光か ら電磁
シ ャ ッ タ ー を用 い る こと に よ っ て矩形波刺激光 を得て
いる の で くS eCtO r 法I， P CDty pe2 で得 られ た上 記の
陰性電位が電源電 圧 の 変動 に も と づ く artifact で は
ない こ と は明白 で あ る． 以下 に 4Ez 単色光 E R G波形
の P C Dty pel お よ び type2の それ ぞ れ に お ける特徴
を勘案し た上 で ， P C Dtypel お よびty pe2 に お ける主
病変部位に 関しての 著者の 見解 を述 べ た い ． P C Dty pel
にお ける 4 Ez 単色光 E R Gの そ れ ぞ れ の 構成要素 の
ほぼ
一 様の 減弱の所見か ら推 して ， P C Dty pel の 主病
変は 一 義的に 錐体自体 に 存する か ま た は a 波， bp波お
よ び off応答急峻部 な どの 発 生 に 関与す る str u ctu r e
全般に 一 様 に わ た っ て 存在す るかの い ずれかであ ろうと
推察され る． こ の 推察の 根拠と して 4 Hz 単色光 E R G
波形の P C Dtypel に顆 する 異常が ， 視物質の 再生 遅
延を主徴 と す る 眼底 白点症例 で 視物質を槌色さ せ た
状態や 眼底の 広範囲の 網脈絡膜萎縮性病変を呈 す る コ
ロイ デ レ ミ ア8 りな どに お い て 見受 け ら れ る こ と が挙 げ
られる
．
一 方 P C Dty pe2に お ける 4 Iiz 単色光 E R G
波形 の 特徴 を鑑 み て， P C Dtype2 に お け る錐体系障害
に は， 錐 体自体の 障害 の み で なく ， そ れ に 加 えて かあ
る い は む しろ よ り大き く網膜内層の 障害が関与し て い
る と推測さ れ る． こ の 推測に 対応す る所見 と して 少な
く とも以 下の 3点が 上 げられ る． す な わ ち第 一 に PCD
type2で は off応答急峻部振幅 に 対 す る bp波振幅 の
比 が正常者や P C Dty pelの そ れ に 比 べ て 小 さ い こ と
か ら， 錐体自体 の 障害の 程度 に比 べ 錐体系網膜内層の
障害が P C Dty pe2で は PCD ty pe l に比 べ て よ り著
し い と推察される． 第二 に P C Dty pe2の 症例 くVl 卜
51 で は singlefla sh E R Gく図 31 で a 波 が正 常大 の
大きさ で ある に もか か わ らず O P は著 し く減弱 して い
る こ とか ら網膜内層の 障害が 示 唆さ れ る． 第三 に Off
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応答急峻部振幅 の 分 光感度は低下 しなが ら も正 常者 と
同 じく 550n m 近傍 に 頂点波長 を有し， 明 所視視感度
曲線の 形 に ほ ぼ 対応 し た に も か か わ ら ず Lantho ny
7
s
n e w c ol r te st の 配列検査 で は整然と した s c otopic
a xis を示 した こと か ら， 錐体 レ ベ ル で は明所視覚で あ
り な が ら 自覚的 に は暗所視覚 で あ る と解 さ れ ， し た
が っ て P C Dty pe2 の症例 で 色覚処理機構に 関 す る網
膜内層の 系統的な障害が 示唆さ れ る． P C Dtypel と
ty pe2の 遠 い が単に 現 象論的な適い に す ぎな い か ， あ
る い は P C Dty pel とty pe2 で と も に 臨床所見の 特徴
を共有 しなが らも 実際 に は互 い に 病因す ら異な る別の
疾患で ある か の 検討は， 今後に 残され た課題で あ る．
本 鞘 の P C Dtypel お よ び ty pe2 で は， と も に
P E R G は陽性波， 陰性波 と も に 著明 に 減弱 し， 特 に
type2で は P E R Gの 同定す ら不 能 で あ っ た ． Maffei
ら82Iは P E RG の 発生 に 網膜神経節細胞が 関与す る と
指摘 し， 一 方 Ringo ら831は P E R G が単 な る fo c al
lu min a n ceE R Gに過 ぎな い と主 張し てい る． したが っ
て P E R Gの 発生源 に 関して はい ま だ 定見は な い と い
える
．
P E R Gの 発生に 網膜神経節細胆が関与す る との
M affei ら82Iの 考 え， P E RG と網膜内の po stsyn aptic
な神経要素と の 関連性を 示唆 した白尾 ら8 4Iの 報告 お よ
び P E R Gの 陰性波と視神経電位 と の 関連性 を指摘 し
た S hu ur m a n sら
851の 知見 に も と づ い て 考察 す る こ と
が許さ れ る な ら， 本鞘の P C Dtype2 に お け るP E R G
の 著 しい 減弱の 所見は， 本報で 推察 した P C Dtype2
に お ける網膜内層の 障害に 対応す ると見徹 しう る．
Y一江． 中心 性輪紋状脈絡膜 ジ ス トロ フ ィ くC A C DI
CACD の 症例 で 本報 く結果VIlり に よ っ て 明 ら か と
な っ た諸点は以 下の 如 くで ある ． すな わ ち LノD， 高浸
透圧 応答 お よ び Dia m o x応答 の す べ て が 正 常範囲内
に あ っ た こ と か ら， 本症 では R P Eに は 広範囲 の 障害
は存在し な い と推察さ れ， さ ら に bs波， bp 温 O P， 30
HzflickerE R G， Off応答急峻郡な どの E R G応答の す
べ てが正 常範囲内に と どま っ た こ とか ら網膜 に も広範
囲の 著 しい 障害は な い と示 唆さ れ た． C A C Dの 症例に
お け る上 記の 電気生 理学的知見は ， 本症の 病態が広範
囲と い う よ り も む しろ限局性 の 障害で ある こ と を 示唆
して い る ． した が っ て 本症 は遺伝的背景に もと づ い て
ジ ス トロ フ ィ と 呼ばれ る 相 に も か か わ ら ず， 機能 的に
は限局性 の 異常を 主徴と す る疾患 であ ると解さ れ る．
こ の 知見は， 正 常な周 辺視野 お よ び自覚的暗順応最終
闘値 を呈 し た本症例 の 自覚的諸機能検査成績 と対応
し， ま た黄斑部 の 萎縮性病変以外の 部位に お ける網膜，
R P Eお よ び脈絡膜 に は 著 し い 障害 を認 め な か っ た と
い う Fe rry ら 珊 に よる 本症 の 病 理 学的所見 と符合す
る．
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本報 の C A C D の症例 川 卜 1うお よび く珊 － 4う に お
け る黄斑 部の 網脈絡膜萎縮性病変 は CA C Dに お ける




C A C D の完成さ れ た 病像 を呈 して い る と思 わ れ る症
例に お い てす ら網膜の機能障害 は広範囲と い う よ り も
む し ろ限局性で あ る と本報 の研究 く結果Ylltい こ よ っ て
示唆 され た こ とは ， C A C D の症例 に 予 後の説明 を行う
際の貴重な指針 を提供 した も の と い え る．
旺 ． 良性中心 翰状黄斑 ジ ス ト ロ フ ィ くB C A M Dコ
本邦に お ける B C A M D の報告は ，著者の 知る 限り本
章紬ミは じめて で ある と 思われ るの で ， 鑑別診断 を含 め
て B C A M D の臨床像 の特徴 を ま ずま と めて み た い ．
B C A M Dで は
L L
c on centric a n n ula r
，，
の名称か らも理
解で きる よ う に ， 標的費斑症 を検眼 鏡所見の特徴 とす
る
． 特 に本報の 図27．A，a や Bie sen ら521の 報告の図 3，
6 お よ び 8に み られ る よう に ， 標的様病変の 周囲に 点
状 の黄白色小斑が散在 し， 一 見 す る と Sta rgardt痛
く本報の図8 －B，b2 Sta rga rdt 病 一 黄色斑眼底群の第2
群1を思わせ る検眼鏡所見 を呈 す る点 を B C A M Dの 特
徴の 1つ と して指摘した い ． P CD や CA C Dは標的黄斑
症 を呈 しう る点 に お い て B CA M Dと 類似 す る が ，
P C D や C A C Dで は 本報の 図 16．A，a や 図24－B，b に 示
さ れ るよ う に B C A M D と異 な り標的黄斑症 の周囲 に
黄白色小斑 を通常伴わ な い よう で あ る． Sta rga rdt病
と B C A M D は先に 指摘 した よ う に 検 眼鏡所見 で は類
似 す るが ， Sta rga rdt病で は螢光眼底造影所見 で dark
cho r oid2 01 を呈す る こ と か ら， BCA M D と Sta rga rdt
病と は螢光眼底造影所見 に お け る da rk chor oidの 有
無 に よ っ て容 易に 鑑別で き る． した が っ て Sta rga rdt
病類似 の検眼鏡所見を呈 す る症例で ， 螢光眼底造影所
見 に よ っ て Sta rga rdt病 を否定し得れ ば ， B C A M Dで
あ る可能性が あ る． B C A M D で は標的黄斑症の 中央部




の 名称 は， 本症で 良好 な中心視力を示 す こ と
に も と づ い て命名さ れ た と推察で き る． しか し ながら
黄斑 部の 萎縮性病変が， 標的黄斑 病変の中央部の 固視
点領域 に 及 ぺ ば 中心一視力 は急激に 低下 す る よ う であ
る
． 実際 に本報 の B C A M Dの 症例く工X 岬 21で は， 当
科初診時の 昭和 56年 7月に は右 1．0， 左 0．9 と両眼と
も に 視力 は良好で あ っ た が， 初診 か ら 4 年後 の 昭和60
年 7月 に は 黄斑 部 の萎縮性変化 の進行 した 左 限で は
0．1に 低下 し た． B C A M D の も う1 つ の 特徴 と して
100 hu ete st に お ける tritan a xis の 異常 を挙げた い ．
この 所見 は Deutm a nの 本症 に 関す る 最初の報告51庇
お い て も B C A M D の特徴 の 1 つ と して 指摘 さ れ てい
るが ， 著者が あ えて 再度指摘す る の は 100 hu etestで
非特異的異常 を主と す る と こ ろの C A C D と は異なる
点に お い て B C A M D とC ACD の 鑑別に 有力な所見 と
考え るか らで あ る． ただ し100 hu ete st で tritan axis
を示 す異常 は， B C A M D の み で なく本報 く結果Vul で
判明 した 如く P C Dの 症例 に お い て も見受け られ る の
で ， B C A M D と P C D と の鑑別 に は有用 とい えな い ． 周
辺視 野 に は異常 を示 さ な い く症例 正 一 2っ か ， あるい
は進行例 で は求心性視野狭窄 をき たす く症例IX－ い ．
本報の B C A M D の症例くIX－11や Bie se nら521の 報告
の症例 3 の よ うに ， 進行例 で は検眼鏡所見 で m ajor
ves sela rchade の 外側か ら周辺 部に か けて 顆粒状の 粗
造 な網膜色調 を呈 し， そ の 領域 に 対応 し て 螢光眼底造
影 で R P E の障 害 を 意 味 す る m ot tled hy per－
flu ore s c en ce を示 す． B C A M D で は E R G は錐体系応
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Fig． 38． Schem atic o utlin e sho wing the ele ctr ophysiologic alte sts u s ed inthe diffe re ntial
diagn o si of a patie nt with a n atrophic m a c ula rlesio n o r abull
，
s eye m a c ulopathy．
答， 杵体系応答と も に 障害され る く図 18，19，20，28う．
この E R G異常と， 色覚障害お よ び正 常 な い し は正 常
に近い 自覚的暗順応最終開値 の 所見を併 せ 考 える と，
B C A M D は機能的に はP C R Dと極めて類似して い る．
P C R D と し てこ れ ま で に 報告さ れ た 症例 で 色覚障害
の それ ほ ど重篤 で ない 症例の 中に は， BCA M D とす べ
き症例の 混 入 の 可能性が推察さ れ る． 本報 く結果Yll
PCDJ で 判明 した よう に ， P C R Dで は 30 Hz flicke r
E R Gの 頂点潜暗が延長す るく図 201の に 比 べ B C A M D
では進行例の 症例 く工X－1う に お い て す ら頂点潜時 に
はほと ん ど異常 を認め な か っ た く図 201． こ の 知見 は
B C A M D と P C D または P C R Dの 鑑別に 30 Hz flick－
e r E R G が極 めて 有用 で あ る こ と を示 す と 同時に ，
B C A M D と P C D ま た は P C R D とが 互 い に 区別 さ れ








な網膜機能 を保有 して い な い こ と か ら， 妥当
な疾患名 と はい い 難 い ． しか し本症 を独立 した臨床単
位と見倣 す考 えに は本報で 判明 した本症の 電気生理学
的特徴を 主 たる根拠 と して 賛同 した い ．
本報 の B C A M Dの 症例 で は LJD は4 瞑中2限 で 正
常下限未満に 低下 し， 高浸透圧 応答は 4 眼 中3限で 正
常下限未満に 低下 して い た こ と か ら， R P Eの 広範囲の
障害が 示 唆さ れ た． さ ら に E R Gの bp波， bs波， O P お
よび 30 Hz flicke rE R G は減弱し， Off応答急峻部振
幅の 分光感度が低下 して い た こ とな どを考え あわ せ る
と， BCA M Dで は網膜お よび R P Eの 両者の 広範囲の
障害が存在す る と示 唆さ れる ．
以上 ， 原発性黄斑部変性症に お ける主病変部位の 電
気生理学的解析結果 をま と める に ， 若年網膜分離症 で
は網膜内層の 広範囲 に わ た る障害， Sta rga rdt病一黄
色斑 眼底群， B M D， R P Eの パ タ ー ン ジス トロ フ ィ お よ
び家族性 ドル ー ゼ で は R P Eの 広範囲に わ た る 異 常，
PC Dで は錐体あ るい は錐体 お よ び網膜内層 に お け る
広範囲の 障害， B C A M Dで は 網膜 お よ び R P Eの 両者
の 広範囲に わ た る障害の 存在す る こ と が判明 し， ま た
F V Dお よび C A C Dで は広範囲とい う より も む しろ 限
局性の 障害が 示 唆され た． その 梗概 を表 4 に 示 す． こ
の よう に 本報 で 判明 した 原発性黄斑部変性症の 電気生
理学的特徴は ， 検眼 鏡検査や螢光眼底検査な どか ら は
窺知 しえ ない こ れ らの 疾患に お け る広範囲の 障害を明
ら か に したの み な らず主病変部位 の 推定に も よ り立 ち
入 っ た 洞察 を与え た と指摘 で き よう ． 本報の 電気生 理
学的諸手法が さ ら に 鑑別診断に も際立 っ た価値 を有す
る こと を以 下 に 述 べ る ． す なわ ち 図38に 萎縮性黄斑部
病変ま た は標的黄斑症を呈 す る原発性黄斑部変性症例
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の 鑑別診断を進 め る 上 で の 著者 の 考 え に よ る フ ロ ー
チ ャ ー ト を示 す． 鑑別 対象 と な る 疾患 と し て Star．
ga rdt病 一 黄 色斑 眼 底群， 療 痕 期 の B M D， C A C D，
PCD， P C R D， B C A M D な どが挙げら れ る． こ れ ら の
疾患の う ち で 形態的観察の み に よ っ て 診断で き る の は
Sta rga rdt病 一 黄色斑眼 底群の み で あ る． す な わ ち鑑
別診断の第 一 段階と して ま ず螢光眼底造影検査 を施行
し， 螢 光眼 底造影所見 で da rk chor oid
201を 示 せ ば
Sta rga rdt病 一 黄色斑 眼底群 で あり ， da rk cho r oid を
示 さ な けれ ば C A C D， 癒痕期の B M D， P C D， P C R D，
B C A M Dの い ず れ か で あ る と 考 え ら れ る． dark
cho roid を 示 さ ない と こ ろ の C A C D，癖 痕期 の B M D，
PCD， P C R D， B C A M D な どで は， 眼底所見や自覚的
検査所見 の み に も とづ い て は し ば し ば 診断困難 で あ
り， 他覚的か つ 特異的異常と して 検出さ れ る電気生理
学的所見に も とづ い て こ そ鑑 別診断の 道が拓 か れ る と
い える
．
da rk cho r oid を示 さ ない 症例 で は， bp波， Off
応答急峻部， 30 Hz flicker ERG お よ び E R P な どの
photopic E R G検査 を行 い ， photopic E R Gに 異常を
認 めな け れ ば C A C D また は B M Dの い ずれ か で あり，
photopic E R Gに 異常 をき たせ ば P C D， P C R D また は
B CA M Dの い ずれ か で ある． C A C D と B M Dの 鑑別に
は LID および 高浸透圧応答 を用い て ， LID お よ び高
浸透圧 応答 が と も に 正 常範囲内に と ど ま れ ば C A C D
で あ り， と も に 異 常 を 差 せ ば B M Dで あ る． P C D，
P C R Dお よ び B C A M Dの 鑑別 に は bs波 を 用 い て ， bs
波 に 異常を き た さ な けれ ば PCD であ り， 異常 をき た
せ ば P C RD ま た は B C A M Dの い ず れ か で あ ろ う。
P C R D と B C A M Dの 鑑 別に は photopic E R Gく4 Hz
お よび 30 Hz E R Gコの 頂点潜時 に 着目 して， 頂点潜時
が延長 して い れ ば P C R D で あ り， 延長 して い な けれ ば
B C A M D であろう． P C R D と B C A MD と の 上 記の 鑑
別点は， 著者が 初め て指摘す る と こ ろ で あ り， 今後さ
ら に症例 を増 す こ と に よ っ て 確 認 したい ． 以上 を か え
りみ れ ば， 本 報の 電気生理学的諸手法が原発性黄斑郎
変性症の 診断に 比 類な き役柄 を演 じて い ると う な づ け
よう ．
原発性黄斑部変性症に お け る本報の 高浸透圧応答お
よび Dia m o x応答 の 成績 を勘案す るに ， 原発性黄斑部
変性症 の多 くで そ の病態 に R P Eの 異常が 重要な役割
を演 じて い る こ とが 示 唆さ れ た ． 本 報で R P E機能検
査法 と し て 用 い た 高浸透圧応答 お よ び D ia m o x応答
はと も に R P E層に 由来す る と は い え， 両応 答の 意義
は決 して同 一 で はな い ． す なわ ち米村
57鳩 よ び 向 叫 こ
よ っ て 示 さ れ た 如 く 高 浸透圧応答 は R P Eの 主 に
ba sal membrane の 過分極 に も とづ き， 一 方 Dia m o x
応 答 は R P Eの apic al側 へ の Dia m o x負 荷 効 果 に
よ っ て trig ge rさ れ る
5 71と い う ． こ の こ と は 高浸 透圧
応答 と D ia m ox 応答 を あ わ せ 検討す る こ と に よ っ て
R P Eの 機 能 を apic al側 と ba s al側 に 分 け s ub－
c ellula rの R P E機能検査 法と し て利用 で き る 可 能性
を示 す
．
実際 に組織学的 に R P Eの apic al側の 障害が
強 い と さ れ る6 6I861Sta rga rdt病 一 黄色斑 眼 底群 で は高
浸 透圧 応答の み で な く Dia m o x応答 も 異常 を呈 す る
症例が あ り， 一 方組織学的 に basal側の 障害が 強い と
され る7 2 け 3I家族性ド ル ー ゼで は高浸透圧応答 は異常を
呈 し たが Dia m o x応答は正 常範囲に 保 たれ た ． これら
の 所見 は高浸透圧応答 と Dia mo x応答 を s ub－C ellular
の RPE 機能検査法と して 用 い る 可能性 を指摘 した米
村5 7I， 向6 81の 実験的知見を臨床電気生 理 学的に 支持す
る と解 され る．
原発性黄斑部変性症 の 多く で は， 網膜内層， 視細胞
また は R P Eの ほ ぼ選 択的か つ 広範囲の 障害 を主徴と
す る こ と が明 ら か とな っ たの に比 べ ， 本報く結果 X，Xl
お よ び X川 で検討 した非原発性 ま た は先天 性停止性
と思 われ ると こ ろの 中心 性脈絡網膜症， S D M Dお よ び
先天性黄斑部脈絡膜欠損の 症例で は電気生 理 学的に著
しい 異常 を認 めず， 従 っ て中心性脈絡網膜症， S D M D
お よ び 先天 性黄斑部脈絡膜欠損 の 症例に お ける病態は
広範囲と い う よ りも む しろ限局性 の 障害を 主徴と する
と見倣さ れ た． した が っ て本報で応用 した電気生理 学
的諸手法に よ る検索が原発性黄斑部変性症と非原発 性
ま た は先天性停止性の黄斑郡疾患と の 鑑別に 有用 な示
唆 をあた える も の と指摘で き る． 以下 r結果J の 項で
ふ れ た順 に 従 っ て 本報 で 検討 した 非原発性 また は先天
性停 止性 と考 えら れ て い る疾患 くX， X Iお よ び Xm
に つ い て考察す る
X ． 中心 性脈絡網膜症
中 心性脈絡網膜症 で は， 脈 絡 膜 と 網膜 と の 間の
ba rrie rで あ る R P Eの 障害が ， 螢光眼 底造影所見に も
とづ い て 推察 され て い るS 7I． 中心 性脈絡網膜症の 症 例
で は LノD や高浸透圧応答 に 著 し い 異常 を示 さ な か っ
た こ と か ら， 本症 に お け る R P E障害 は た と え存在す
る と して も広範囲で はな く 限局性 で あ る と示 唆され，
こ の 知 見 は本症で 検眼鏡所見や螢光眼底所見 に も とづ
い て 予 想され る病変 の 局在性に 対応 した． 中心 性脈絡
網膜症の 病変 は， 検 眼鏡所見に お い て も ま た電気生理
学的 に も 限局性の 障害と推察さ れ， 一 方原発性黄斑部
変性症の 多く で は検眼 鏡所見 に よ っ て 推察さ れる より
も は る か に 広範囲 に わ た っ て 異常が 存在 す る こ とか
ら ， 中心 性脈絡網膜症 と 原発性黄斑部変性症と で は主
と す る病態を 明 ら か に 異 に す ると 理解 され る ．
中心 性脈絡網膜症と鑑別す べ き疾患 に い わ ゆる網膜
色素上皮症の 概念881に 含ま れ る疾患が あ る． す な わち
原発性黄斑部変性症の 電気生理学的特徴 に つ い て の研究
中心性脈絡網膜症 に お い て 見ら れ る 衆液性網膜剥離
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91くA P M P P Elな どの 広範囲の R P E を主病変の
場とす ると 考え られ て い る疾患 に お い ても 見受け られ
る． 脚犬網膜剥離， 多発性後棒部網膜色素上皮症 お よ
び A P M PP E で は， 検 眼鏡所見や螢光眼底所見に よ っ
て予想され る病変の範囲は限局性 とい う よ りも む し ろ
広範囲で あ り， さら に 多発性後極部網膜色素上皮症や
A P M PP E の症例で は 中心性脈絡網膜症と異 な り高浸
透圧応答に 異常をき た す場合がある こ と を著者 は見い
出してい るく未発表1． したが っ て電気生理学的所見に
注目する こ と に よ っ て 中心性脈絡網膜症と上 記の 網膜
色素上皮症 の概念に 含 まれ る疾患と は区別さ れ るよ う
である． 本報 に お け る電気生 理 学的網膜層別機能検査
法が原発性黄斑部変性症で有用 で ある こと は上 に 述べ
きたっ た如くであるが， さら に こ こ で 中心 性脈絡網膜症
や網膜色素上皮症な どの 非原発性疾患 の 病態把握 に お
い ても また今後新た な知見 を与 える と 期待 され る．
X I． 老人性円 盤状黄斑部変性症 くS D 甘鋸
円盤状黄斑部変性症 は網膜下新生血管に もと づ く 円
盤状病変 を主徴 とす る疾患と され る が ， 円盤状黄斑部
変性症の名称は疾患名 と い う よりもむ しろ検眼鏡所見の
特徴を 示 す 症候名 で あり， した が っ て S D M D と診断 さ
れる 症例 す べ て が 単 一 疾患単位 に 属 す る と は限 ら な
い
． た と えば B M D， パ タ ー ン ジス ト ロ フ イ ， Sta rga rdt
病 一 黄色斑 眼底群お よび 家族性 ドル ー ゼな どの原発性
費斑部変性症の 症例 に お い て ， 網膜下新生 血管 に よ る
と思われ る円盤状糞斑部変性症所見を合併す る場合が
ある こ とが知 られ て い る2 3I9 2I 瑚． B M D， パ タ ー ン ジス
トロ フ イ ， Sta rga rdt病 一 黄色斑 眼 底群 お よ び家族性
ドル ー ゼ で は高浸 透圧 応答に 異常 を呈 す る こ と か ら，
R P Eの 広範囲の 障害が本報の 研究 に よ っ て 示 唆され ，
こ れら の 症例 で 円盤状黄斑部変性症 を合併 す る場合 の
ある事実をか え りみ れ ば， S D M D と診断さ れ る症例 の
中に は RP Eの 広範囲 の 障害 を有す る 例の 含ま れ る可
能性が 示唆さ れ る． 本報の S D M Dの 症例 で は off応答
急峻部， LID， 高浸 透圧 応答 およ び Dia m ox 応答の す
べ て が 正 常範囲内 に と ど ま っ た こ と か ら， 本 報 の
S D M Dの 症 例 で は網膜 お よ び R P Eの 障害は た と え存
在す ると も広範囲で は なく むしろ限局性で あると示唆さ
れた． したが っ て本報の S D M Dの 症例 と B M D， パ タ ー
ン ジス ト ロ フ イ ， Sta rga rdt病一黄色斑 眼 底群 およ び
家族性 ドル ー ゼ な ど で 円盤状黄斑部変性症 を呈 した症
例と は， 検眼鏡所見で は 一 見互 い に類似す ると も電気
生理学的 に は明 らか に 病態を異 に す る と結論さ れる ．
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網膜下新生血管の 確認に も と づ く現在の SDM Dの 診
断法で は， 本報の S D M D の如き 限局性の病態を主徴
と す る症例 と B M D やパ タ ー ン ジ ス トロ フ ィ な どの 広
範囲の R P E障害 を有 する疾患で 円盤状病変を き た し
た症例と を区別し えな い こと か ら， S D M D と診断さ れ
る症例の検索に ， 本報で用 い た電気生理学的手法 を取
り 入れ る こ と に よ っ て こ そ， 本症の よ り納得 しう る疾
患概念 を確立 す る通が今後 に拓 か れ て い る と指摘で き
よ う．
X II
． 先天 性責斑 部脈絡膿欠損
本症例で は 黄斑 部の 約 2．5乳頭径の大き さの 領域 に
お け る錐体 は著 し く障害さ れ て い ると推察され るに も
か か わ らず， Off応答急峻部の分光感度 は正 常範囲内
に と どま っ た
．
人 限の錐体数は中心裔く直径 1．5 m m，
視角5度う に約 11 万個瑚 ， 黄斑部 仲 心裔を中心に 直
径5 m m， 視角 16度Iに約 65 万個瑚 ，網膜全体で約 680
万個 と い わ れ る． した が っ て 本症例の黄斑部の病変部
に 相当す る 錐体数 は， 錐体総数の 1割以 下と概算され
る ． こ の概 算結果 をか え りみれ ば， 本症例 で off応答急
峻部の 分光感度に 異常を きた さ なか っ た こ と は， 不合
理 と い う よ り は む し ろ当然であり， さ ら に本症 で 黄斑
部の病変部位 以外の領域 に お け る錐体機能が ほぼ健全
に保 たれ て い る事 を示 す所見と受 けと め られ る． 結果
X工I工に 示 した よう に サ ル 眼 で x e n o n光凝固 に よ っ て
得た貴斑 部の 4乳頭径の大き さ の 人工的網脈絡膜萎縮
眼 で は， Off応答急峻部振幅の分光感度 は正 常対照眼
に 比 べ 明 らか に 低下 した． サ ル 眼 の 実験で得 られ た黄
斑部の 障害が光凝固 を施 した領域 に 大略限局す る とイ反
定 し， さ らに サ ル 限 で の 成績が人 眼 に お い ても 適用 し
う る と想定 した上 で ， サ ル 眼 に お ける所見と本報の 黄
斑 部脈絡膜欠損の 症例に お ける off応答急峻部の 分光
感度の 所見 を併 せ勘案す れ ば， Off応答急峻部の 異常
は， 黄斑 部の 2．5乳頭径 よ り明ら か に 広範囲の 障害を
示 し， お そら く は 4乳頭径の 領域相当なtlし はそ れ以
上 の 広範囲の 錐体の 廃絶 に 相当する 障害 を意味す る と
指摘で き る． 本報 の 原発性黄斑部変性症の う ち Sta r－
ga rdt病一黄色斑眼底群の 3群お よ び 4 群， 家族性 ド
ル ー ゼ ， PCD お よ び BC A M Dに お い て off応答急峻
部は異常 を呈 した
．
こ の 知見は， 検眼鏡所見 に よ っ て
は推定困難 な広範囲の 錐体障害の 存在 を， Off応答急
峻部を用 い る こ と に よ っ て初め て定量 的に 把握で き る
こ と を臨床電気生理学的 に 示 したも の と解 され る ．
以上 ， 原発性黄斑部変性症を電気生理学的網膜層別
機能検査法を用 い て 分析 し， 網膜内凰 視細胞ま た は
R P Eの 選 択的か つ 広範囲 の 障害 を検出 す る こ と に
よ っ て上 記疾患の 主病変部位を明ら か に し， さ ら に 原
発性黄斑部変性症に お け る電気生 理学的鑑別診断法の
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原型 を操示 した． こ こ に 本論文は， 原 発性黄斑郭変性
症の 診断な らび に 病態生理 の 解 明 に 新 たな道 を拓く も
の と考 える．
結 論
原発性黄斑部変性症 お よび そ の 類似疾患に 電気生 理
学的網膜層別機能検査法 を応用 し以下の 結論を得た．
1 ． 伴性遺伝性若年網膜分離症 で は錐体と網膜色素
上皮 に は著 しい 異常は検出さ れ ず ， 主 な異常は網膜内
層に 認め られ た．
2 ． Sta rga rdt病 一 黄色斑 眼 底群 で は， 網膜色素上
皮機能の 選択的検査法で あ る高浸透圧応答や D ia m o x
応答 の異常が E RG の異常 に 先行 して検出 され た こ と
か ら， 本症 の病変 は網膜色素上皮に 初発 す る と 示唆さ
れ た．
3 ． Bestの 卵黄棟貴斑部変性症お よ び そ の 保因者
で は ， LノD の み な らず高浸透圧応答 も異常 で あり， 網
膜色素上 皮の障害が 示 唆 さ れ た． 高 浸 透圧 応答 が
B M Dの 保因者の 検出に 有用で あ る こ と が示 され た．
4 ． 成人発症卵黄様黄斑 ジス トロ フ ィ で は LノD， 高
浸透圧応答 お よ び Diam o x応答 の す べ てが正常範囲内
に と どま っ た こ とか ら， 本症 は広範囲と い う よ りも む
しろ限局性の障害 を主徴と す る疾患で あ る と示 唆され
た
．
5 ． 網膜色素上皮 の パ タ ー ン ジ ス ト ロ フ ィ で は 高浸
透圧応答が異常であり， 網膜色素上皮の障害が 示 唆さ
れた ．
6 ． 家族性 ドル ー ゼ で は高 浸透圧応答が 異常で あ
り， 網膜色素上皮の 障害が 示唆 され た． 高浸透圧応答
は家族性 ド ル ー ゼと老人 性 ドル ー ゼの 鑑別 に 優れ た方
法 とな りう る こ とが示 され た．
7 ． 斑 状網膜症候群 は眼底所見 に 類似性 を有す る の
み で な く， 機能的 に共通す る異常く網膜色素上皮障害う
を保有す る疾患で ある こ とが 示唆 され た．
8 ． 進行 性錐体 ジ ス ト ロ フ ィ で は E R P お よ びoff
応答急峻部 に 異常 を呈 した こ と か ら， 錐体 レ ベ ル で の
障害が本報で初めて実証さ れ た． 進行性錐体 ジ ス トロ
フ ィ に は， 錐体 レ ベ ル の 障害 を主徴 とす る と思わ れ る
症例くty pel，と錐体 レ ベ ル の 障害 の みで な く錐体系網
膜内層の障害 も ま た 関与 し て い る と 思 わ れ る 症例
くtype21 の 2型 に 電気生理学的に 分け られ た．
9 ． 中心 性輪紋状脈絡膜 ジス トロ フ ィ で は LノD， 高
浸透圧応答お よ び Dia m o x応答 は す べ て 正 常範閣内
に あ り， さ ら に sc otopic b 波， photopic b波， 律動
様小 波， 30 Hz flicke rE R Gお よび off応答急峻部な
どの E R G応答の す べ て が 正常範囲内 にと どま っ た こ
とか ら， 本症 で は網膜お よ び網膜色素上皮 に広範囲の
林
著 し い 障害は な い と示 唆さ れ た．
10 ． 良性中心 輪状黄斑 ジス ト ロ フ ィ で は， E R Gの錐
体系応答 と杵体系応答が と も に 障害さ れ る点に お い て
機能的に は進行性錐体杵体 ジ ス ト ロ フ ィ と類似した
．
しか しな が ら良性中心輪状黄斑 ジ ス ト ロ フ ィ で は進行
性錐体杵体 ジス ト ロ フ ィ と 異な り E R Gの 各成分 の頂
点潜時に著しい延長 を認めない こ とか ら， 良性中心輪状黄
斑 ジ ス トロ フ ィ と進行性錐体杵体 ジス トロ フ ィ とは鑑
別 され ， 両者が 互 い に 病態 を異に す る 疾患で あ ると示
唆 され た ．
1 1． 非原発性 また は先天 性停止性と思わ れ て い ると
こ ろの 中心性衆液性脈絡網膜症 ， 老人性 円盤状黄斑部
変性症お よ び先天性黄斑部脈絡膜欠損 の 症例で は電気
生理学的に 著 しい 異常 を認め ず， した が っ て これ らの
症例に お け る病態は広範囲と い うより もむしろ限局性の
障害 を主 徴 とす る と見徹さ れ た．
12． 以 上 の 知見か ら原発性黄斑部変性症で は非原発
性の 費斑 部疾患と は異な り 眼底所見か ら は予 想し難い
広範囲の障害が存在 す る こ とが 明 ら か と な り， 電気生
理 学的網膜層別機能検査法が原発性黄斑部変性症の 主
病変部位 の 推定に 極 めて 有用 で あ る と結論さ れ た． 原
発性黄克郎変性症 に お ける以 上 の 電気生理学的検索所
見 に も と づ い て鑑別診断 の フ ロ ー チ ャ ー ト を案出し
た ． こ こ に 本研究が原発性黄斑部変性症の 病態生理 の
解明に よ り立 ち入 っ た洞察を与 えた の み な らず鑑別診
断に も際立 っ た進歩 をも た ら した も の と考 える．
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A bstract
Prim ary m a c ula rdystr ophie s w e r e studied withele ctr ophysiological m ethodsde v eloped in o u r
departm e nt． T he．ele ctro r etin ographic r apid off－r e SPO n S e a nd e a rly r e c epto r pote ntial w er e
Studied iho rde rto e v alu ate the c o n e a ctivity 三the o scillato ry pote ntialsくO PJ， Photopic bくbpト
a nd s c otopic bくbsl － W aV e S Were u Sed to estim ate the in n e r retinala ctivitie sit he ele ctr o－ O C ulo －
graphic light riseく1ightpe ak to da rk tro ugh r atio， LIDJ， hy pe r o s m ola rity r espo n s e a nd D ia m o x
r espo n se wer e u sedto a ssessthe re tin alpigm e ntepitheliu mくR P EJa ctivitie s．
Inju v enne retin o schisis t he bs－ W aV e a nd O Pw e relo win a mplitude三 the r apidoff－ re SPO n Se，
LID， hy perOSm Olarity r espo n se a nd D ia m o x r e spo n se w er e wit hin n o r m alra nge s． T he sefindings
indic ate thatthe prl m ary affected siteinJu V e n且e r etin o s chisisisin thein n e r retin a．
In Sta rga rdt
，
s dis e a s e－fu ndu s flavim aculatu sくfou r subgr o ups bas ed o n fundus ap pe ar a n c eニ
Noble 及 Ca rr， 1 9 7 9J， the hy pe r osm olarity re spo n s e w a sdim in ished in gr o up 2 ． T he hy pe r－
o s m olarity r esponse a nd D ia m o x r e spo n se w er e sup pre s sed in gr o ups 3 a nd 4． T he R P Eab
－
n orm al ity， W hich w as disclo sed by t he s e r e spo n se spre c eded the retin al abn o r m ality a ss e ss ed
by the E RG． T he s efindings a r e c o n siste nt with the histologic al find ingsthat t heprim a ry defe ct
ofthisdise a s eisin the R P E．
In Best
，
s m ac ula rdystr ophyくB M DJ a nd its ge n etic c ar rie r， the hy pe ro s mola rity r e spo n s e as
w ellas t he LID w e re subn o r m al． T his indicates a n R P Eabn o r mality ， T he hy pe r o s m ola rity
respo nseis usefu1 in dete cting gen etic carriers of B M D．
In fo v e o m a cular vitellifo r mdystrophyくadult ty pel，t he fu n ctio n alabn o r m alities s e e m edto be
re stricted to t he m a c ula r a r e a．
T he s ubno r m al hy pe r o s m ola rity r e sponsein patte rndystr ophy a nd fa m正ial dru se nindic ates
a n R P Eabn o r mality． T his r e spon s em ay be useful fo rdiffe re ntiatingfa milial dr u se nfr o m s e nile
dru sen sin c eitr e m ain s n o r m al in s e nile d ru S e n．
In pr ogr esiv e c o n edystr ophyくP C DJ，t hedimin utio n of the E R Pa nd the r apidoff－r eSPO n Sein
ad dit o n to the s uppr e ssio n of both the bp
－ W a V e a nd the 3 0 Hz flicke rE R Gindic ate a n abn o r－
m alityin the c o n e rec epto r c ells pe r s e． Tw o ty pes of P CD w e r ed is c e r nible with a 4 Hz E R G－
P C Dof ty pe l sho wed the ge n eral dimin utio nin the c o mpo n e nts ofthe 4 Hz E R G， Whe re a sthe
4 Hヱ E R Gof ty pe 2 P C Dsho wed t he P工江－1ike c o nfigu ratio n． T his ndic ate st hatthein n e r r etin a
m aybe moredete rio r ated in ty pe 2 t ha ntype l ．
In c e ntral a r e ola r cho r oidal dystr ophy， n O Signific a nt ele ctrophysiologic alabno r malities w e r e
原発性黄斑部変性症の 電気生理学的特徴 に つ い て の 研究 439
dete cted．
In be nign c o n c e ntric a n n ular m a c ula r dystrophy くB C A M DJ， S C OtOpic a s w ella sphotopic
respo n sesin the E R Gw e redete rio r ated． T he fu n ctio n alchar a cte ristic s of the dis e a s e re se mbled
pr ogr es siv e c o n e
－ r Od dystr ophyくP C R DJ． B C A M D，ho w e v e r， C a nbe diffe re ntiated fro m P C R D by
the 4 0 r3 0 Hz E R Gこ the pe ak latency of e a ch c o mpo n entくsu ch as the a－ W a V e， b－ W aV e a nd
off－r eSPO n SeJisdelayed in P C R D but not B C A MD，
The findings ofthis study a r e u s efu 1 fo rthe diffe r e ntial diagn o sis of the prl m a ry m a C ula r
dystrophies a nd the e v alu atio n ofthe m ain affe cted site s－
